Anforderungen an die Hygiene bei der medizinischen Versorgung  von Patienten mit Cystischer Fibrose (Mukoviszidose) by KRINKO
Anforderungen an die Hygiene bei der  
medizinischen Versorgung von Patienten  
mit Cystischer Fibrose (Mukoviszidose)
Diese Empfehlungen wurden ehrenamtlich und ohne Einflussnahme kommer-
zieller Interessengruppen auf Anregung der Kommission für Krankenhaushygi-
ene und Infektionsprävention beim Robert Koch Institut, Berlin, erarbeitet von
Herrn Priv.-Doz. Dr. med Arne Simon, Homburg (Koordinator der Arbeitsgruppe).
Frau Priv.-Doz. Dr. med. Sabina Schmitt-Grohe, Bonn
Frau Ulrike Erdmann, Bonn
Herrn Priv.-Doz. Dr. med. Ralf-Peter Vonberg, Hannover
Frau Prof. Dr. med. Caroline Herr, Oberschleißheim
Frau Dr. rer. nat. Jutta Bend, Bonn, Mukoviszidose e.V.
unter Beteiligung der Deutschen Gesellschaft für Pädiatrische Infektiologie 
(Frau Prof. Dr. med. Roswitha Bruns und Herr Prof. Dr. med. Markus A. Rose), 
der Arbeitsgemeinschaft Mukoviszidose der Gesellschaft für Pädiatrische Pneu-
mologie (Herr Prof. Dr. med. Frank-Michael Müller) sowie der Deutschen Gesell-
schaft für Kinderheilkunde und Jugendmedizin (Herr Dr. med. Ernst Rietschel).
Die Arbeitsgruppe dankt außerdem für wichtige zusätzliche Hinweise Frau 
Susanne Pfeifer-Auler und Herrn Wilhelm Bremer, Frau Prof. Dr. med. Gratia-
na Steinkamp, Herrn Priv.-Doz. Dr. med. Matthias Hogardt, Frau Prof. Dr. med. 
Christiane Höller, Frau Prof. Dr. med. Barbara Kahl, Herrn Dr. Lutz Nährlich.
Die Schlussfassung dieser Empfehlung wurde mit der Kommission für Kranken-
haushygiene und Infektionsprävention beim Robert Koch Institut, Berlin, abge-
stimmt.
Kontaktdaten des Arbeitsgruppenleiters
Priv. Doz. Dr. med. Arne Simon
Klinik für Pädiatrische Onkologie und Hämatologie
Universitätsklinikum des Saarlandes




Anforderungen an die Hygiene bei CF (2012)2
4       1. Einleitung und Ziele
4 1.1 Hintergrund und Fragestellung
4 1.2. Definitionen
6 1.3. Zielgruppen und Geltungsbereich
6 1.4.  Struktur der Empfehlung  und Bezug zu anderen Empfehlungen der KRINKO
6 1.5.  Methodische Hinweise
8      2. Risikocharakterisierung
8 2.1.  Vorbemerkung






9 2.3.  Bakterielle Erreger
9	 2.3.1.		 Grampositive	Infektionserreger:	Staphylococcus aureus
13	 2.3.2.		 Grampositive	Infektionserreger:	Pneumokokken
13	 2.3.3.		 Grampositive	Infektionserreger:	Streptococcus milleri-Gruppe	und	Streptococcus agalactiae
13	 2.3.4.		 Grampositive	Infektionserreger:	Nocardia	spp.
13	 2.3.5.		 Gramnegative	Infektionserreger:	Haemophilus influenzae
14	 2.3.6.		 Gramnegative	Infektionserreger:	Pseudomonas aeruginosa
16	 2.3.7.		 Gramnegative	Infektionserreger:	Burkholderia cepacia	Komplex
17	 2.3.8.		 Gramnegative	Infektionserreger:	Burkholderia gladioli
17	 2.3.9.		 Gramnegative	Infektionserreger:	Burkholderia pseudomallei
17	 2.3.10.	 Gramnegative	Infektionserreger:	Stenotrophomonas maltophilia
18	 2.3.11.	 Gramnegative	Infektionserreger:	Pandoraea	spp.






20	 2.3.18		 Clostridium difficile
20 2.4.  Pilze
20	 2.4.1.		 Pilzinfektionen	durch	Aspergillus	spp.
20	 2.4.2.		 Pilzinfektionen	durch	Candida	spp.
20	 2.4.3.		 Pilzinfektionen	durch	Scedosporium	spp.	und	Exophiala dermatitidis
21 2.5.  Katheter-assoziierte Blutstrominfektionen
21 2.6.  Infektionsrisiken der Inhalationstherapie
22 2.7  Infektionsrisiken der Physiotherapie (PT)
22 2.8.  Infektionsrisiken der Lungenfunktionsdiagnostik
22 2.9.  Infektionsrisiken der Bronchoskopie
22 2.10.  Infektionsrisiken durch Sondenernährung und PEG Anlage
23 2.11.  Nicht-invasive Beatmung / Heimbeatmung
23 2.12.  Paranasale Sinus Chirurgie
23 2.13.  Psychosoziale Aspekte und Kommunikation von Infektionsrisiken
26    3.   Prävention
26 3.1.   Information und Schulung
26 3.2.   Standardhygienemaßnahmen inklusive hygienische Händedesinfektion
26	 3.2.1		 	 Händehygiene
27	 3.2.2		 	 Mund-Nasen-Schutz,	Schutzkittel
27	 3.2.3	 	 Umgebungsdesinfektion
27 3.3.   Hygienefachpersonal
Inhalt
28 3.4.    Baulich-funktionelle und strukturell-organisatorische Voraussetzungen des Konzepts der Segregation  
und Isolierung
28	 3.4.1.		 	 P. aeruginosa	und	B. cepacia-Komplex	(Bcc)	in	der	Raumluft
29	 3.4.2.	 		 Bcc-Kontamination	von	Antiseptika
29	 3.4.3.	 		 C. difficile
29 3.5.   Prävention Wasser-assoziierter Infektionen
29 3.6.    Aufarbeitung von Medizinprodukten insbesondere von Filtern zur Vermeidung einer Kontamination 
diagnostischer Apparaturen
30 3.7.   Empfehlungen zur Physiotherapie
30 3.8.   Hinweise zur Sondendernährung und zur PEG Anlage
31 3.9.   Prävention viraler Atemwegsinfektionen
31 3.10.   Spezielle Hinweise zu MRSA
32 3.11.   Spezielle Hinweise zur Infektionsprävention in CF-Ambulanzen
32 3.12.   Anforderungen an die Hygiene bei Umbaumaßnahmen und Abrissarbeiten
32 3.13.   Infektionsprävention bei der zahnärztlichen Behandlung
33 3.14.   Prävention Katheter-assoziierter Infektionen
33 3. 15   Heimbeatmung inklusive intermittierende CPAP-Maskenbeatmung
33 3.16.   Immunisierung bei CF Patienten
34    4.  Infektionsprävention im Alltag
34 4.1.   Einleitung
34 4.2.   Basishygienemaßnahmen
34 4.3.   Wasser (P. aeruginosa u. a.)
35 4.4.   Mund-Nasen-Schutz
35 4.5.   Allgemeine Wohnraumhygiene, Gartenarbeit
35 4.6.   Haustiere
36 4.7.   Reisen
36 4.8.   Sport
36 4.9.   Berufswahl



































Anforderungen an die Hygiene bei CF 3
Anforderungen an die Hygiene bei CF (2012)4
1. Einleitung und Ziele
1.1 Hintergrund und Fragestellung
Die Mukoviszidose ist die häufigste auto-
somal-rezessiv vererbte monogene Erkran-
kung mit letalem Ausgang. Die Sekrete der 
Betroffenen (mucos: Sekret) weisen auf-
grund eines genetisch bedingten gestörten 
transmembranösen Transports von Elek-
trolyten eine erhöhte Viskosität auf, durch 
die alle exokrin aktiven Organe des Körpers 
in Mitleidenschaft gezogen werden können 
[1–4]. Die morphologischen Manifestatio-
nen im Pankreas waren namensgebend für 
die Erkrankung im englischen Sprachge-
brauch: „cystic fibrosis“ (CF). Die meisten 
Patienten versterben an chronischen Lun-
genmanifestationen und Komplikationen 
der CF, die schrittweise zur Zerstörung des 
Lungengewebes mit nachfolgender Atem-
insuffizienz führen [5].
In Deutschland wird pro Jahr bei etwa 
150–250 Menschen eine CF diagnostiziert 
[6–8]; zurzeit werden in Deutschland 7000–
8000 Patienten mit CF behandelt und bis zu 
70 versterben pro Jahr [6] an akuten Kom-
plikationen oder an den mittelbaren Folgen 
ihrer Erkrankung [9–11]. Durch die enge 
Anbindung der Patienten an spezialisierte 
CF-Zentren, verbesserte Strategien der an-
tibakteriellen Therapie [12, 13] und viele 
andere Komponenten des komplexen Be-
handlungskonzeptes liegt für einen heute 
geborenen Säugling mit CF die prognosti-
zierte Lebenserwartung im Mittel bei etwa 
50 Jahren [14]. Demzufolge steigt die Zahl 
der Patienten mit CF, die ambulant und sta-
tionär behandelt werden, kontinuierlich an. 
Die Mehrzahl der Patienten mit CF stellt 
sich regelmäßig (z. B. alle 3 Monate) in Spe-
zialambulanzen vor. In diesem Rahmen und 
zusätzlich bei stationär behandelten Exazer-
bationen erfolgt eine gezielte Erregerdiag-
nostik, z. B. aus dem Sputum oder Rachen-
abstrich [15, 16]. Im Laufe ihres Lebens er-
werben die meisten Patienten eine Besied-
lung oder Infektion der Atemwege mit be-
stimmten ‚Leitkeimen’, wie etwa Haemophi-
lus influenzae, Staphylococcus aureus, später 
auch Pseudomonas aeruginosa und andere).
Bei weitem nicht alle in diesem Kontext 
relevanten Erreger werden nosokomial oder 
durch ambulante Kontakte von Patient zu 
Patient übertragen, bei einigen ist dies je-
doch möglich oder unter ungünstigen Rah-
menbedingungen sogar wahrscheinlich. 
Eine solche Übertragung kann mitunter gra-
vierende Konsequenzen haben.
Infektionen sind bei Patienten mit CF 
verantwortlich für akute, behandlungsbe-
dürftige Exazerbationen (Atemwege) und 
Komplikationen. Die Infektion mit bestimm-
ten Erregern beeinflusst zudem langfristig 
den nachfolgenden Krankheitsschweregrad 
und somit die Langzeitprognose. Daher ist 
ein gut aufgestelltes Konzept der Infekti-
onsprävention in Praxen, Spezialambulan-
zen und stationären Einrichtungen des Ge-
sundheitssystems, die Patienten mit CF be-
handeln, von erheblicher Bedeutung. Un-
abhängig von der Frage, ob bestimmte Er-
reger primär nosokomial erworben wurden, 
spielen solche mit speziellen Resistenzen 
und Multiresistenzen gegen antibakterielle 
Chemotherapeutika (Antibiotika) eine wich-
tige Rolle in der Diagnostik und Therapie 
bei Patienten mit CF.
Eine Arbeitsgruppe der Kommission 
für Krankenhaushygiene und Infektions-
prävention beim Robert Koch-Institut 
(KRINKO), Berlin, hat vor diesem Hinter-
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grund in Zusammenarbeit mit pädiatri-
schen Fachgesellschaften und dem Verein 
Mukoviszidose e. V. diese Empfehlung zur 
Infektionsprävention bei Mukoviszidose 
(Cystischer Fibrose) erarbeitet.
1.2. Definitionen 
Patienten mit Cystischer Fibrose (Muko-
viszidose, CF) sind hier definiert als Men-
schen jeden Lebensalters, bei denen mit 
geeigneten Methoden (siehe AWMF-Leit-
linie ‚Diagnose der Mukoviszidose‘) eine 
CF als genetische Veranlagung gesichert 
ist und die aufgrund einer CF spezieller me-
dizinischer Behandlung bedürfen.
Der im Kontext der Behandlung von Pa-
tienten mit CF häufig verwendete Begriff 
der Exazerbation beschreibt eine akute 
(über wenige Tage) oder sich langsam (über 
einige Wochen) entwickelnde Verschlech-
terung der Lungenfunktion des Patienten, 
die neben weiteren Maßnahmen eine intra-
venöse Antibiotikatherapie erforderlich 
macht (Einzelheiten zu den mindestens 4 
von 12 erforderlichen klinischen Zeichen 
bei Fuchs et al. [17]). Der Begriff der noso-
komialen Infektion (NI) wird in dieser 
Empfehlung im Sinne der Legaldefinition 
nach IfSG § 2 Nr. 8 nicht nur auf im Kran-
kenhaus erworbene Infektionen bezogen, 
sondern auf alle Infektionen, die im zeitli-
chen Zusammenhang mit einer medizini-
schen Maßnahme bei der Versorgung der 
Patienten auftreten und die nicht schon vor-
her bestanden hat [18].
Übertragung eines Infektionserregers 
meint die direkte oder indirekte Weiterver-
breitung des Erregers von Patient zu Pati-
ent. Während die direkte Übertragung – mit 
Ausnahme der aerogen über Aerosole über-
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se-Bakteriologie [27] wurde für „multire-
sistente P. aeruginosa-Isolate bei Patienten 
mit CF für Stämme vorgeschlagen, „die nur 
noch gegenüber einem oder keinem der An-
tibiotika Ceftazidim, Ciprofloxacin oder 
Meropenem empfindlich sind. Da Tobramy-
cin nur mäßig lungengängig ist und deshalb 
bei intravenöser Therapie nur als Kombina-
tionspartner eingesetzt wird, ist Tobramycin 
in dieser Definition nicht eingeschlossen“ 
[27]. Bakterielle Infektionserreger mit ex-
tensiver Resistenz (extensively drug-resis-
tant; XDR) erfüllen in-vitro-Resistenzkrite-
rien in standardisierten und international 
konsentierten Testverfahren [24, 25] gegen 
alle verfügbaren Standardantibiotika und 
sind lediglich durch Reservesubstanzen 
therapierbar (z. B. Tigecyclin, intravenöses 
Colistin, Ceftobripol).
Eine für die klinische Praxis zielführende 
Definition von multiresistenten gramnega-
tiven Infektionserregern wurde kürzlich 
von einer Arbeitsgruppe der KRINKO un-
ter der Leitung von Frau Prof. C. Wendt und 
Frau Prof. H. von Baum im Epidemiologi-
schen Bulletin des Robert Koch-Instituts 
publiziert [28]. Dabei wurde vor allem der 
Gesichtspunkt der klinischen Relevanz der 
Resistenz zu Grunde gelegt, d. h. es wurde 
die Resistenz gegenüber den Antibiotika 
betrachtet, die als bakterizide Therapeuti-
ka bei schweren Infektionen primär einge-
setzt werden (Acylureidopenicilline, Ce-
phalosporine der 3. und 4. Generation, Car-
bapeneme und Fluorchinolone). Andere 
Antibiotika wurden nicht berücksichtigt, 
da sie in der Regel nicht als Monothera-
peutika eingesetzt werden (z. B. Aminogly-
coside) oder als Reserveantibiotika (z. B. 
Glycylcycline) gelten. Im Unterschied zu 
anderen Definitionen ist hier nicht der Me-
chanismus der Resistenz, sondern der Phä-
notyp des Isolats zielführend. Solche Defi-
nitionen erleichtern den in der klinischen 
Praxis tätigen Ärzten die Zuordnung des 
Erregers zu bestimmten zusätzlichen Prä-
ventions- und Barrieremaßnahmen wäh-
rend der stationären Behandlung.
Von einer erfolgreichen langfristigen Era-
dikation von Methicillin-resistenten Sta-
phylococcus aureus (MRSA) bei Patienten 
mit CF ist auszugehen, wenn an 3 Tagen 
nach Beendigung der gegen MRSA gerich-
teten medikamentösen und nicht-medika-
mentösen Dekolonisationsmaßnahmen 
kein MRSA mehr nachweisbar ist [im Na-
senabstrich, im Rachenabstrich, im Spu-
Segregation meint die in stationären Ge-
sundheitseinrichtungen und Spezialambu-
lanzen durchgeführte räumliche und orga-
nisatorische Trennung von Patienten, die 
mit bestimmten Infektionserregern besie-
delt oder infiziert sind. Sie dient der Ver-
meidung von direkten oder indirekten 
Übertragungen auf andere Patienten.
Obligat-pathogene Erreger: Erreger, die 
bei fehlender spezifischer Immunität bei 
gesunden Menschen eine Infektion auslö-
sen.
Fakultativ-pathogene Erreger: Erreger, 
die zur Auslösung einer Infektion spezielle 
Voraussetzungen auf Seiten des Patienten 
benötigen, wie im Falle der CF die hochvis-
kösen Sekrete und die Störung der muko-
ziliären Clearance in den Atemwegen oder 
das Eröffnen des Zugangs zu normalerwei-
se sterilen Körperbereichen, z. B. durch in-
travenöse Verweilkatheter. Diese Erreger 
werden auch als ‚opportunistische Erreger’ 
bezeichnet.
In Bezug auf die in-vitro-Resistenzeigen-
schaften von gramnegativen Infektionser-
regern sind die auch aus infektionspräven-
tiver Perspektive sehr wichtigen Begriffe 
Multi-(Antibiotika) Resistenz [multidrug-
resistant; MDR], extensive (Antibiotika) 
Resistenz [extensive drug resistance; XDR] 
und Pan-(Antibiotika) Resistenz (pandrug-
resistant; PDR) in der internationalen Fach-
literatur nicht einheitlich definiert. In einem 
2006 veröffentlichten systematischen Re-
view fanden Fallagas et al. [23] über 50 ver-
schiedene Definitionen dieser Fachbegrif-
fe in bis dato publizierten Studien zu P. ae-
ruginosa und Acinetobacter baumannii.
Bakterielle Infektionserreger mit Multire-
sistenz (MDR) erfüllen in-vitro-Resistenz-
kriterien in standardisierten und internati-
onal konsentierten Testverfahren [24, 25] 
gegen mindestens 2 intravenös applizier-
bare Antibiotikaklassen, die zu den Stan-
dardantibiotika in der Behandlung von In-
fektionen, verursacht durch diese Erreger-
spezies, gehören (z. B. Breitspektrum-Pe-
nicilline, Cephalosporine der Gruppe III, 
Aminoglycoside, Fluorchinolone, Carbape-
neme, Cotrimoxazol) [26]. Bei MDR Infek-
tionserregern besteht jedoch noch mindes-
tens eine Behandlungsoption aus dem 
Standardrepertoire der verfügbaren Sub-
stanzklassen. In einer aktuellen Publikation 
der Konsiliarlaboratorien für Mukoviszido-
tragbaren Erreger – einen relativ engen 
räumlichen Kontakt zwischen 2 Patienten 
voraussetzt, kann die indirekte Übertra-
gung zum Beispiel über die Hände des Be-
handlungsteams und über kontaminierte 
Gegenstände (Medizinprodukte, Oberflä-
chen) stattfinden.
Infektionsausbruch bedeutet, dass 2 oder 
mehr Patienten in zeitlichem und räumli-
chem Zusammenhang an einer Infektion 
durch den gleichen Erreger erkranken. Ge-
mäß § 6 Abs. 3 IfSG ist ein Ausbruch defi-
niert als das gehäufte Auftreten nosokomi-
aler Infektionen, bei denen ein epidemi-
scher Zusammenhang wahrscheinlich ist 
oder vermutet wird [19]. Die Identifikation 
einer gemeinsamen Infektionsquelle ist kei-
neswegs Voraussetzung für die Definition 
eines Ausbruchs. Handelt es sich bei die-
sem Infektionsgeschehen unterschiedli-
cher Patienten um phänotypisch sehr ähn-
liche Erreger, die sich mit sensitiven Typi-
sierungsmethoden als unterschiedliche Iso-
late der gleichen Spezies charakterisieren 
lassen, liegt ein Pseudoausbruch vor.
Standardhygienemaßnahmen sind Maß-
nahmen, die in Arztpraxen, Spezialambu-
lanzen und stationären Einrichtungen des 
Gesundheitssystems im Kontakt zu allen 
Patienten durchgeführt werden, um eine 
Übertragung von Infektionserregern auf 
den Patienten und das Personal zu verhin-
dern und das Risiko einer nosokomialen 
Weiterverbreitung von Krankheitserregern 
zu reduzieren. Hierzu gehört vor allem die 
hygienische Händedesinfektion, aber auch 
der situationsbedingte Einsatz von spezi-
ellen Hygienemaßnahmen wie:
–  Gebrauch von Schutzhandschuhen bei 
der Möglichkeit der Kontamination der 
Hände mit Blut, Atemwegssekreten oder 
anderen Ausscheidungen des Patienten;
–  Schutzkleidung (patientenbezogene 
Schürzen oder Kittel) bei besonders kon-
taminationsträchtigen Arbeiten (z. B. Pfle-
ge eines Patienten mit Diarrhö oder Er-
brechen) [20];
–  Mund-Nasen-Schutz (z. B. bei engem 
Kontakt zu jedem Patienten mit Atem-
wegsinfektion).
Zu den Standardhygienemaßnahmen ge-
hören auch die desinfizierende Reinigung 
kontaminierter Oberflächen und Gegen-
stände [21] und die sachgerechte Aufbe-
reitung von Medizinprodukten [22] nach 
einem schriftlich festgelegten Hygieneplan.
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–  Anforderungen an Gestaltung, Eigen-
schaften und Betrieb von dezentralen 
Desinfektionsmittel-Dosiergeräten [43],
–  Prävention und Kontrolle von Methicillin-
resistenten Staphylococcus aureus-Stäm-
men (MRSA) in Krankenhäusern und an-
deren medizinischen Einrichtungen [44],
–  Ausbruchsmanagement und strukturier-
tes Vorgehen bei gehäuftem Auftreten 
nosokomialer Infektionen [19],
–  Anforderung an die Hygiene bei der Rei-
nigung und Desinfektion von Flächen [21],
–  Infektionsprävention in der Zahnheilkun-
de [45],
–  Infektionsprävention bei immunsuppri-
mierten Patienten [30],
–  Personelle und organisatorische Voraus-
setzungen zur Prävention nosokomialer 
Infektionen [29],
–  Injektionen und Punktionen [46].
Zum Teil werden Aussagen von grundle-
gender Bedeutung nochmals wiedergege-
ben, um hier eine für die tägliche Praxis 
selbstständig verwendbare Empfehlung zu 
geben. 
1.5. Methodische Hinweise
In der Projektplanung und der Primärkon-
zeption der Empfehlung wurden die Krite-
rien des Deutschen Instruments zur metho-
dischen Leitlinien-Bewertung berücksich-
tigt. Ausgehend von einer Zusammenstel-
lung von Schlüsselfragen, die sich in die-
sem Kontext ergeben, wurden Listen von 
Suchbegriffen erstellt und mit freundlicher 
Unterstützung von Frau Dr. Bend und Frau 
Dr. Hafkemeyer (Mukoviszidose e. V., 
Bonn) sowie parallel vom Leiter der Ar-
beitsgruppe systematische Literaturrecher-
chen durchgeführt. Die Literaturverzeich-
nisse von publizierten Übersichtsarbeiten 
[47–54] und angloamerikanischer Leitlini-
en zu diesem Thema [55–58] wurden eben-
so einbezogen wie zielführende Referenzen 
der primär ausgewählten Artikel. Die Lite-
raturrecherche bezog sich auf Artikel in 
englischer und deutscher Sprache, die ab 
1990 in einer Zeitschrift mit Peer Review 
Verfahren erschienen sind. 
Allgemeine Strategien und Detailfragen 
der nicht-medikamentösen Infektionsprä-
vention sind bisher bei Patienten mit CF 
nicht in prospektiv-randomisierten, kont-
rollierten Studien untersucht worden. 
Insofern kann diese Empfehlung defini-
tionsgemäß [59] keinen hohen Anteil von 
–  die Reduktion vermeidbarer Übertragun-
gen von Infektionserregern auf das me-
dizinische Personal im Umgang mit Pati-
enten mit CF.
1.4.  Struktur der Empfehlung  
und Bezug zu anderen  
Empfehlungen der KRINKO
Diese Empfehlung soll für die oben ge-
nannten Zielgruppen
–  Hilfen zur Entscheidungsfindung in Be-
zug auf wichtige Aspekte der Infektions-
prävention geben;
–  die Versorgungsqualität durch eine effi-
ziente Ausnutzung der vorhandenen Res-
sourcen verbessern (keine zeitraubenden 
Diskussionen über das richtige Vorgehen, 
eindeutige Festlegung von Arbeitsabläu-
fen und anderen betrieblich-organisato-
rischen Voraussetzungen der Infektions-
prävention) [36];
–  die Patienten und ihre Angehörigen als 
informierte und geschulte Partner in das 
Gesamtkonzept der Infektionsprävention 
aufnehmen;
–  Hinweise zur baulich-funktionellen Aus-
stattung von klinischen Behandlungsein-
heiten und Spezialambulanzen für die 
Behandlung von Patienten mit CF zur Ver-
fügung stellen;
–  langfristig die Entwicklung zentrums-
übergreifender Indikatoren für die Qua-
litätssicherung im Bereich der Infektions-
prävention fördern;
–  Dem öffentlichen Gesundheitsdienst 
grundlegende Informationen zur Verfü-
gung stellen, die bei der Begehung ent-
sprechender Einrichtungen von Nutzen 
sein können.
In der hier vorliegenden Empfehlung erge-
ben sich zahlreiche Überschneidungen mit 
anderen Empfehlungen der KRINKO:
–  Surveillance (Erfassung und Bewertung) 
von nosokomialen Infektionen (Umset-
zung § 23 IfSG) [37, 38],
–  Händehygiene [39],
–  Prävention Gefäßkatheter-assoziierter 
Infektionen [40],
–  Prävention der nosokomialen Pneumonie 
[41],
–  Anforderungen der Hygiene bei Operati-
onen und anderen invasiven Eingriffen 
[42],
–  Anforderungen der Krankenhaushygiene 
und des Arbeitsschutzes an die Hygiene-
bekleidung und persönliche Schutzaus-
rüstung [20],
tum, im Analabstrich (+ Perineum) und ggf. 
an anderen vormals kolonisierten Orten 
(z. B. Wunden)] und sich dieses negative 
Untersuchungsergebnis nach 4 Wochen 
sowie nach 3, 6 und 12 Monaten bestätigt.
1.3  Zielgruppen und 
Geltungsbereich 
Zu den Zielgruppen dieser Empfehlung ge-
hören alle Berufsgruppen, die an der me-
dizinischen Versorgung von Patienten mit 
CF direkt beteiligt sind, v. a. Ärztinnen und 
Ärzte, Pflegepersonal, Fachpersonal für 
Krankenhaushygiene [29], Physiotherapeu-
ten, Angestellte der Krankenhausverwal-
tung, Mitarbeiter des öffentlichen Gesund-
heitsdienstes, Ärztinnen und Ärzte des me-
dizinischen Dienstes der Krankenkassen 
sowie Auszubildende (Medizinstudenten, 
Auszubildende in der Gesundheits- und 
Krankenpflege). Außerdem richtet sich die-
se Empfehlung – analog zur KRINKO-Emp-
fehlung für immunsupprimierte Patienten 
[30] – an die Patienten selbst sowie an de-
ren Angehörige. Patienten mit CF sind auch 
außerhalb des Krankenhauses besonderen 
Infektionsrisiken ausgesetzt. Daher wird 
versucht, dem Patienten selbst, den nach-
betreuenden Ärzten und den Angehörigen 
im häuslichen Umfeld orientierende Hin-
weise zu geben, wie sie während ambulan-
ter Behandlungsphasen vor Infektionen 
geschützt werden können. Alle hier vorge-
legten Empfehlungen sollen an die jewei-
lige Behandlungssituation des individuel-
len Patienten angepasst werden. Spezielle 
Aspekte der Infektionsprävention bei Pati-
enten während oder nach einer Organtrans-
plantation [31–35] sind der KRINKO-Emp-
fehlung ‚Infektionsprävention bei Immun-
supprimierten‘ [30] thematisiert und nicht 
Gegenstand dieser Empfehlung.
Wichtigste Präventionsziele dieser Emp-
fehlung sind
–  die Reduktion vermeidbarer nosokomia-
ler Infektionen aus der belebten und un-
belebten Umgebung auf Patienten mit CF, 
insbesondere in Bezug auf Infektionser-
reger, die sich bei Kolonisation oder In-
fektion langfristig ungünstig auf die Mor-
bidität und das Überleben von Menschen 
mit CF auswirken;
–  die Reduktion vermeidbarer Übertragun-
gen von Infektionserregern von koloni-
sierten oder infizierten Patienten mit CF 
auf andere Patienten im Krankenhaus und 
in Spezialambulanzen;
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ganisiert sind. Patientenvertreter wurden 
über den gemeinnützigen Verein Mukovis-
zidose e. V. in die Diskussion der Empfeh-
lung mit einbezogen. Wir bitten um aktive 
Mitarbeit bei der Weiterentwicklung dieser 
Empfehlung durch möglichst konkrete und 
situationsbezogene Rückmeldungen aus 
der Praxis. 
Die Kategorisierung der Empfehlungen 
erfolgt nach den üblichen Kategorien der 
KRINKO in der 2010 aktualisierten Version 
(Tabelle 1) [59].
Empfehlungen der Kategorie IA enthalten, 
die als wissenschaftlich gesicherte Empfeh-
lungen generell umgesetzt werden müssen1. 
Da die Patienten im Falle einer nosoko-
mialen Übertragung von bestimmten Infek-
tionserregern lebensbedrohlich erkranken 
können und sich die Infektion mit bestimm-
ten Erregern erwiesenermaßen ungünstig 
auf die Prognose der Patienten auswirken 
kann, wäre es nach dem Vorsorgeprinzip 
des Risikomanagements unverantwortlich, 
auf die zukünftige Publikation solcher Stu-
dien zu warten oder erst dann präventive 
Maßnahmen umzusetzen, wenn eine Über-
tragung bereits stattgefunden hat (z. B. bei 
Ausbrüchen [19]). Es geht hier somit dar-
um, alle Informationen aus allgemein zu-
gänglichen wissenschaftlichen Studien und 
Berichten so aufzuarbeiten, dass infolge ei-
ner transparenten und nachvollziehbaren 
Argumentationskette (siehe Kapitel Risiko-
kategorisierung) gut begründete, vernünf-
tig ausgewogene und durchführbare Ver-
haltensregeln für die Praxis abgeleitet wer-
den können.
Bereits in der Vorbereitung des in der 
Kommission diskutierten Entwurfs hat eine 
Abstimmung mit Vertretern medizinischen 
Fachgesellschaften stattgefunden, die in 
der Arbeitsgruppe Mukoviszidose der Ar-
beitsgemeinschaft wissenschaftlich-medi-
zinischer Fachgesellschaften (AWMF) or-
1  Von den Vorgaben der Richtlinie kann grundsätzlich dann abgewichen werden, wenn nach 
Prüfung alternativer Maßnahmen diese nicht zu einem niedrigeren Schutzniveau für Patienten 
und Personal führen. Die entsprechenden Maßnahmen müssen im Fall der Abweichung von 
der Richtlinie fachlich begründet werden.
Kategorie IA
Diese Empfehlung basiert auf gut konzipierten systematischen Reviews oder einzel-
nen hochwertigen randomisierten kontrollierten Studien.
Kategorie IB 
Diese Empfehlung basiert auf klinischen oder hochwertigen epidemiologischen Studi-
en und strengen, plausiblen und nachvollziehbaren theoretischen Ableitungen. 
Kategorie II
Diese Empfehlung basiert auf hinweisenden Studien/Untersuchungen und strengen, 
plausiblen und nachvollziehbaren theoretischen Ableitungen. 
Kategorie III
Maßnahmen, über deren Wirksamkeit nur unzureichende oder widersprüchliche Hin-
weise vorliegen, deshalb ist eine Empfehlung nicht möglich. 
Kategorie IV
Anforderungen, Maßnahmen und Verfahrensweisen, die durch allgemein geltende 
Rechtsvorschriften zu beachten sind.
Tabelle 1: Kategorien in der Richtlinie für Krankenhaushygiene und Infektionsprävention (2010, 
zitiert nach [59]).
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und möglicherweise zu einem kleineren 
Anteil auch durch Aerosole übertragen 
[100–104]. 
Säuglinge und Kleinkinder mit Influen-
za scheiden das Virus im Mittel länger aus 
(14 Tage und mehr) als immunkompetente 
Erwachsene (ca. 7 Tage).
Ob Patienten mit CF von einer Influen-
za-Impfung (jährlich mit dem von der WHO 
empfohlenen aktuellen Impfstoff) profitie-
ren, wurde bisher nicht ausreichend in pro-
spektiv randomisierten kontrollierten Stu-
dien untersucht [105–107]. Als Kinder, Ju-
gendliche und Erwachsene mit erhöhter ge-
sundheitlicher Gefährdung aufgrund eines 
Grundleidens (Untergruppe chronische 
Krankheiten der Atmungsorgane) ist die 
Schutzimpfung für diese Patienten mit pul-
monaler Manifestation jedoch empfohlen. 
Sinnvoll erscheint darüber hinaus auch die 
Impfung enger Kontaktpersonen zur Her-
stellung einer Herdenimmunität [107]. Zur 
Reduktion des Risikos nosokomialer Influ-
enza-Ausbrüche [102] und zum Schutz des 
Personals wird die jährliche Influenza-Imp-
fung auch für medizinisches Personal nach-
drücklich empfohlen. Dass Mitarbeiterinnen 
und Mitarbeiter des Behandlungsteams das 
eigene Risiko einer eigenen Influenza-In-
fektion gering einschätzen [108] und dar-
aufhin die Notwendigkeit einer Impfung be-
zweifeln, ist zum einen sachlich falsch [109] 
und beruht zum anderen auf einer unvoll-
ständigen Wahrnehmung der Indikationen, 
die vor allem auch den indirekten Schutz der 
Patienten einbeziehen [102, 110–112]. 
Daten von 518 CF-Patienten aus 12 fran-
zösischen Behandlungszentren (Saison 
2005–2006; Lebensalter über 6 Monate; Kin-
der 65 %) ergaben eine Impfrate von 80 % 
(Kinder 86 %, Erwachsene 69 %) [113]. Die 
im gleichen Projekt durchgeführte Befra-
gung von 128 Mitarbeiterinnen und Mitar-
beitern des Behandlungsteams (healthcare 
workers, HCWs) ergab eine Impfrate von 
59 % (Ärzte 81 % bis Sozialarbeiter 17 %). 
Unter den HCWs, die nicht geimpft waren, 
war das häufigste Argument gegen die Imp-
fung, dass es sich bei der Influenza um eine 
‚harmlose Erkrankung’ handle [114]. Tat-
sächlich liegt eine Impfrate von fast 60 % 
bei den HCWs [114] deutlich über dem 
Durchschnitt anderer Studien [115, 116], in 
denen ähnlich hohe Impfraten erst nach ge-
zielten und aufwändigen Kampagnen er-
reicht wurden. 
Eine US-amerikanische Studie fand 
ähnliche Impfraten bei CF-Patienten und 
wies darauf hin, dass der Anteil der geimpf-
Patienten, die aus anderen Gründen statio-
när behandelt werden müssen oder sich in 
Spezialambulanzen vorstellen, sollen nicht 
zusätzlich durch eine vermeidbare, nosoko-
mial erworbene Infektion belastet werden.
2.2.1. Respiratory Syncytial Virus 
Nahezu jedes Kind macht bis zum 2. Le-
bensjahr mindestens eine Infektion mit 
dem Respiratory Syncytial Virus (RSV) 
durch [85]. Mukoviszidose-Patienten mit 
RSV-Infektion haben in der akuten Phase 
der Infektion ein erhöhtes Risiko für einen 
komplizierten Verlauf [78, 86, 87] und zei-
gen in den Folgemonaten häufig schlech-
tere Lungenfunktionsparameter im Ver-
gleich mit Patienten ohne eine RSV-Infek-
tion [76, 88–90]. Experimentelle in-vitro-
Daten mit epithelialen Zellkulturen deuten 
darauf hin, dass die gleichzeitige Inkubati-
on mit RSV die Bindung von P. aeruginosa 
an Epithelzellen begünstigt [91].
In den Monaten September bis Mai 
werden im kinderärztlichen Notdienst, in 
den Spezialambulanzen und im stationä-
ren Versorgungsbereich parallel zum Ver-
lauf der RSV-Epidemie zahlreiche Patien-
ten mit akuter RSV-Infektion vorstellig 
bzw. stationär behandelt [80]. Daher ist 
insbesondere während der Monate Sep-
tember bis Mai die Prävention der noso-
komialen RSV-Übertragung ein wichtiges 
Thema von gezielten Mitarbeiterschulun-
gen und internen Festlegungen für die Di-
agnostik, Therapie und Kontrolle. In eini-
gen Ländern erhalten Säuglinge mit gesi-
cherter CF in Erweiterung der Standard-
indikationen [92, 93] eine passive Immun-
prophylaxe gegen das RSV, deren Nutzen 
jedoch aufgrund der bis heute vorliegen-
den Daten nicht abschließend beurteilt 
werden kann [94–96].
2.2.2 Influenza-Virus
Die Infektion mit Influenza-Virus erhöht 
das Risiko einer stationären Aufnahme mit 
akuter Exazerbation der CF und ein rele-
vanter Anteil der parallel zur Influenza-
Saison wegen pulmonaler Verschlechte-
rung hospitalisierten Patienten mit CF hat 
eine Influenza-Infektion [97–99]. Auch die 
durch das Influenzavirus ausgelöste Ent-
zündungsreaktion in den Atemwegen von 
Patienten mit CF kann die nachfolgende 
Kolonisation und Infektion mit bakteriellen 
Infektionserregern begünstigen; dies gilt 
wahrscheinlich auch für die Erstbesiedlung 
mit P. aeruginosa [79, 99]. Die Influenza 
wird vorwiegend durch Kontakt, Tröpfchen 
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2.1. Vorbemerkung
Im Kapitel Risikocharakterisierung sollen 
die Bedeutung bestimmter Infektionserre-
ger bei Patienten mit CF und Hinweise zur 
Übertragung dargestellt werden. 
Weder die komplexe Pathophysiologie 
[60], noch Methoden der mikrobiologi-
schen Diagnostik [15, 16, 61–64] und Ge-
notypisierung [65], noch die Therapie [13, 
66–72] der in diesem Kontext relevanten 
Infektionen sind Gegenstand dieser Emp-
fehlung. 
2.2. Virale Erreger
Virale Erreger von Atemwegsinfektionen 
spielen insbesondere bei Säuglingen und 
Kleinkindern [73], prinzipiell jedoch in je-
dem Lebensalter [74, 75], eine wichtige 
Rolle bei akuten Exazerbationen der CF 
[76–78]. In den Wintermonaten werden bis 
zu 50 % aller akuten Exazerbationen bei 
Patienten mit CF durch respiratorische vi-
rale Erreger verursacht oder zumindest 
gebahnt [79]. Moderne Methoden der Di-
agnostik aus respiratorischen Sekreten mit 
Hilfe von (rt)PCR-Verfahren erhöhen die 
Rate von positiven Erregernachweisen bei 
Atemwegsinfektionen im Kindesalter von 
unter 40 % (Antigennachweise) auf bis zu 
75 % [80, 81]. Hieraus resultiert in der Re-
gel (Ausnahme: Influenza) bei Patienten 
mit CF keine antivirale Therapie, aber die 
Möglichkeit einer Erreger-spezifischen 
Isolierung der Patienten [82]. 
Die meisten, der hier in Frage kommenden 
Viren sind über direkte und indirekte Kon-
takt- sowie über Tröpfcheninfektionen von 
Mensch zu Mensch übertragbar [83, 84]. 
Hinweise zu allgemeinen Präventionsmaß-
nahmen gegen die Übertragung viraler 
Infektionserreger finden sich unter http://
www.wir-gegen-viren.de/ und http://www.
hygiene-tipps-fuer-kids.de/. Da viele virale 
Krankheitserreger auch von asymptoma-
tischen Kontaktpersonen ausgeschieden 
werden und in der unbelebten Umgebung 
infektiös bleiben, ist es vor allem in ambu-
lanten Betreuungsphasen nicht möglich, 
das Auftreten von Virusinfektionen der 
Atemwege oder des Gastrointestinaltrakts 
vollständig zu verhindern. Hingegen ist 
die Reduktion der nosokomialen Übertra-
gung viraler Infektionserreger ein wichti-
ges Ziel. 
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fektiv [147], so dass bei möglichem Kontakt 
mit respiratorischen Sekreten eines HBoV-
infizierten Patienten oder zu kontaminier-
ten Gegenständen und Oberflächen in sei-
ner Umgebung konsequent Einmalhand-
schuhe zusätzlich zur hygienischen Hän-
dedesinfektion getragen werden sollten.
2.3. Bakterielle Erreger
Auf aktuelle Leitlinien und Publikationen 
zur Diagnostik [16, 148] sowie zur speziel-
len Pathogenese bakterieller Infektionen 
bei Patienten mit CF [149, 150] auch im 
Unterschied zu erwachsenen Patienten mit 
chronisch obstruktiver pulmonaler Erkran-
kung (COPD) [151] wird an dieser Stelle 
verwiesen.
2.3.1.  Grampositive Infektionserreger:  
Staphylococcus aureus
Bestimmte grampositive Bakterien sind häu-
fige Auslöser nosokomialer Infektionen und 
Staphylococcus aureus gehört dabei insge-
samt zu den am häufigsten nachgewiesenen 
Erregern [152]. Die nosokomiale Übertra-
gung von Methicillin-sensiblen S. aureus auf 
Patienten mit CF kommt jedoch insgesamt 
nur selten vor, insbesondere, wenn Stan-
dardhygienemaßnahmen konsequent um-
gesetzt werden.
Die Übertragung kann durch direkten 
und indirekten Kontakt erfolgen (über kon-
taminierte Gegenstände und Oberflächen 
[153], auch Lebensmittel) sowie durch 
Tröpfchen, wenn eine S. aureus-Kolonisa-
tion oder -Infektion der Atemwege vorliegt. 
Seltener ist eine Übertragung durch Exkre-
te (Stuhl/Urin). 
Die unmittelbare Umgebung von Pati-
enten mit pulmonaler Exazerbation einer 
CF, die in den Atemwegen mit S. aureus ko-
lonisiert oder infiziert ist, kann in erhebli-
chem Ausmaß mit S. aureus kontaminiert 
werden [154, 155], insbesondere, wenn 
der Patient keinen Mund-Nasen-Schutz 
tragen kann oder sich die Hände nicht des-
infiziert hat [156, 157]. Dies gilt neben den 
Patientenzimmern auch für Wartebereiche 
und Untersuchungs-/ Behandlungsräume 
in denen sich Patienten mit CF aufhalten 
[58, 158], sowie alle patientennah einge-
setzten Medizinprodukte, wie z. B. Stetho-
skope [158, 159] und Inhalationszubehör 
(siehe unten).
Bei heftiger Hustensymptomatik oder 
bei der Sputuminduktion (durch die Inha-
lation hochprozentiger Kochsalzlösung) 
können auch an sehr kleine Partikel gebun-
gung und Pathogenität als Erreger von In-
fektionen der Atemwege vergleichbar mit 
dem RSV [88]. 
Insofern ist es angemessen, bei Patien-
ten mit hMPV-Nachweis die gleichen Maß-
nahmen zur Eindämmung einer nosokomi-
alen Übertragung durchzuführen, wie bei 
RSV-infizierten Patienten. Dies gilt auch für 
Infektionen durch Parainfluenza-Viren und 
humane Corona-Viren [83, 126–129].
2.2.4 Rhinovirus
Rhinoviren (RV) wurden früher als ‚harm-
lose Erkältungsviren’ eingestuft. Verbes-
serte Nachweismethoden und systemati-
sche Untersuchungen von Patienten mit 
verschiedenen Manifestationsformen aku-
ter Atemwegserkrankungen haben in den 
letzten Jahren zu einer Neubeurteilung die-
ser hoch kontagiösen Picorna-Viren (Kon-
takt und Tröpfchen) geführt [130]. RV-In-
fektionen sind ab dem Schulalter häufige 
Auslöser von Asthma-Exazerbationen [131, 
132] und können durchaus Infektionen der 
tiefen Atemwege verursachen [133–135]. 
In-vitro-Daten deuten darauf hin, dass die 
Kolonisation mit mukoiden P. aeruginosa-
Isolaten die Interferon-Antwort des Atem-
wegsepithels bei Patienten mit CF auf eine 
Rhinovirus-Infektion unterdrückt [136]. 
Smyth et al. fanden bei der Untersuchung 
von 157 akuten Exazerbationen (76 Patien-
ten mit CF) in 16 % Rhinoviren. Bei der 
multivariaten Analyse der Patienten mit 
Rhinovirus-Infektion fand sich ein signifi-
kant längerer Einsatz intravenöser Antibio-
tika aber keine Verschlechterung des klini-
schen Schweregrads der CF nach der Re-
konvaleszenz [137]. Die Frage, ob in die-
sem Kontext der Nachweis eines viralen 
(Ko-) Pathogens bei akuter Exazerbation 
eine Verkürzung der i.v. Antibiotikathera-
pie nach sich ziehen sollte, kann bislang 
nicht Evidenz-basiert beantwortet werden 
[70, 72, 84].
2.2.5 Humanes Bocavirus
Für das humane Bocavirus (HBoV), das 2. 
(möglicherweise) humanpathogene Parvo-
virus, ist ein erst 2005 [138] erstbeschrie-
bener viraler Krankheitserreger, der Atem-
wegsinfektionen und wahrscheinlich auch 
eine Gastroenteritis verursachen kann 
[139–145]. Infektionen bei Patienten mit 
CF [146] und auch nosokomiale Übertra-
gungen sind beschrieben [139]. Wahr-
scheinlich sind bei diesem Parvo-Virus die 
üblichen Händedesinfektionsmittel (analog 
zum humanen Parvo-Virus B19) nicht ef-
ten Patienten signifikant höher war, wenn 
die Patienten im 4. Quartal einen Routine-
Vorstellungstermin hatten. Dies deutet da-
rauf hin, dass es sinnvoll ist, alle Patienten 
der eigenen Spezialambulanz jährlich vor 
der Influenza-Saison aktiv zu kontaktieren 
und auf die Impfung hinzuweisen [117]. 
Mit einem solchen Vorgehen konnten bei 
Patienten mit CF-Impfraten bis 96 % er-
reicht werden [99].
Auch der Erreger der ‚Neuen pandemi-
schen Influenza’ (Influenza A H1N1/Cali-
fornia/2009) wurde inzwischen als Auslöser 
einer pulmonalen Exazerbation bei Patien-
ten mit CF beschrieben [118], bei den meis-
ten bislang dokumentierten Patienten mit 
CF verlief die Infektion insgesamt blande 
[119]. Whitacker et al. wiesen mittels rtP-
CR-basierter Diagnostik das Neue Influen-
za-Virus 2 und 4 Wochen nach Erstdiagno-
se in den Atemwegen von 2 Patienten mit 
CF nach, von denen allerdings der eine 
nach Lungentransplantation iatrogen im-
munsupprimiert war [120]. Esposito et al. 
beschrieben die Infektion eines 8-jährigen 
Knaben mit CF und P. aeruginosa-Koloni-
sation der Atemwege durch ein Oseltami-
vir-resistentes Influenza A H1N1/09-Virus-
Isolat (H275Y Mutation); der kritische kli-
nische Zustand des Kindes besserte sich 
nach Umstellung von Oseltamivir auf eine 
Zanamivir-Inhalation [121]. Viviani et al. 
[122] analysierten multinationale retros-
pektive Daten aus 25 CF-Behandlungszen-
tren. Aus einem Gesamtkollektiv von 4.698 
Patienten mit CF erkrankten 110 Patienten 
(2,3 %) an einer Influenza A H1N1/
California/2009-Infektion (medianes Alter 
13 Jahre, 1–39 Jahre). Die Prävalenz in den 
teilnehmenden Zentren lag zwischen 0 % 
und 9,4 %. Nur 8,8 % der Patienten waren 
gegen die pandemische Influenza geimpft. 
Die häufigsten Symptome waren Fieber 
und pulmonale Exazerbation, 53 % der Pa-
tienten erhielten systemische Antibiotika, 
48 % wurden für einen mittleren Zeitraum 
von 12,9 Tagen stationär aufgenommen 
(range 2–56 Tage), 31 % benötigten eine 
Sauerstoffgabe. Während die Mehrzahl der 
Patienten sich innerhalb eines Monats voll-
ständig erholten, mussten 6 Patienten auf 
die Intensivstation verlegt werden. Von die-
sen erhielten 5 eine invasive Beatmung und 
3 verstarben an akutem Lungenversagen.
2.2.3 Humanes Metapneumovirus
Das humane Metapneumovirus (hMPV) 
[123–125] ist in Bezug auf seine Übertra-
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ohne CF vor allem bei chronischen Infek-
tionen (z. B. Osteomyelitiden) und Fremd-
körper-assoziierten Infektionen isoliert. 
Bei Patienten mit CF scheint die chronisch 
destruierende Entzündung in den tiefen 
Atemwegen und die häufige Exposition 
gegenüber Antibiotika die Ausbildung von 
SCVs zu begünstigen. Besier et al. führten 
bei 252 Patienten mit CF in 12 Monaten ein 
prospektives Screening auf SCVs in Spu-
tumproben durch. Die Prävalenz von SCV 
unter den mit S. aureus kolonisierten Pati-
enten mit CF lag bei 17 % (CI95 10 bis 
25 %). S. aureus-Isolate mit dem SCV-Phä-
notyp waren in vitro signifikant weniger 
sensibel gegenüber den getesteten Anti-
biotika. Patienten mit Nachweis von SCVs 
waren signifikant älter, hatten einen nied-
rigeren Body Mass Index (BMI), waren 
häufiger mit P. aeruginosa kolonisiert und 
zeigten insgesamt einen höheren klini-
schen Schweregrad der CF.
Die Vorbehandlung mit Cotrimoxazol 
wurde als unabhängiger Risikofaktor für 
die Entstehung von S. aureus-SCVs identi-
fiziert [188]. Die Ausbildung von SCVs ist 
kein ausschließliches Charakteristikum von 
S. aureus. Schneider et al. fanden in einer 
3-monatigen prospektiven Untersuchung 
SCV-Phänotypen von S. aureus und von P. 
aeruginosa im Sputum von 8 % bzw. 9 % 
der 98 untersuchten Patienten mit CF, be-
sonders bei Patienten mit weit fortgeschrit-
tener Lungenerkrankung und langer und 
häufiger Exposition gegenüber Antibioti-
ka [189]. Ob SCVs von S. aureus von Pati-
ent zu Patient übertragen werden und ob 
sich aus dem Nachweis von SCVs speziel-
le krankenhaushygienische Konsequenzen 
ergeben, ist nicht bekannt.
Der Anteil Methicillin-resistenter S. au-
reus (MRSA) [190] an allen S. aureus-Iso-
laten scheint bei Patienten mit CF in den 
letzten Jahren zuzunehmen [168], wobei 
sich Studien aus den USA vor dem Hinter-
grund einer (im Vergleich zu Deutschland) 
grundsätzlich unterschiedlichen epidemio-
logischen Situation vor allem auf Infektio-
nen mit und Übertragungen von sogenann-
ten community acquired MRSA (caMRSA) 
beziehen [191–196]. Molekulargenetische 
Untersuchungen haben die Übertragung 
von MRSA zwischen Patienten mit CF [197] 
und auch zwischen den Patienten und ih-
ren Haushaltsmitgliedern bestätigt [191]. 
In einer epidemiologischen Studie aus 
Belgien waren in vitro 14 % aller bei CF-Pa-
tienten nachgewiesenen S. aureus-Isolate 
ten. Die immunsuppressive Behandlung 
der allergischen bronchopulmonalen As-
pergillose (ABPA) mit hoch dosierten Kor-
tikosteroiden erhöht möglicherweise das 
Risiko von durch MSSA hervorgerufenen 
Infektionen [174].
Patienten mit CF, deren Atemwege mit 
S. aureus und P. aeruginosa kolonisiert sind 
und die eine Langzeittherapie mit Azithro-
mycin erhalten [175, 176], können zu einem 
‚Reservoir’ für die nosokomiale Übertragung 
Makrolid- und Clindamycin-resistenter S. 
aureus sowie Makrolid-resistenter Haemo-
philus spp. werden (MLSB-Resistenz) [177, 
178]. Hingegen ist nach Tramper-Stranders 
et al. das Risiko einer Übertragung Makro-
lid-resistenter MSSA von Patienten mit CF 
auf gesunde Personen, die im gleichen 
Haushalt leben, gegenüber der Normalbe-
völkerung nicht signifikant erhöht [179].
Ein wichtiger Pathogenitätsfaktor von S. 
aureus bei rezidivierenden eitrigen Haut- 
und Weichteilinfektionen, der auch mit letal 
verlaufenden nekrotisierenden Pneumoni-
en in Verbindung gebracht wurde, ist die 
Expression des Panton-Valentin-Leukoci-
dins durch sogenannte ‚PVL-positive’ MSSA 
Isolate [180–183]. Patienten mit CF, die mit 
einem PVL-positiven MSSA kolonisiert oder 
infiziert sind, sollten daher besonders strikt 
von anderen Patienten abgeschirmt werden. 
In der Regel wird neben der ggf. notwendi-
gen chirurgischen und gezielten antibakte-
riellen Therapie eine Dekolonisationsbe-
handlung analog zur MRSA-Sanierung 
durchgeführt, um Rezidive zu verhindern 
und Übertragungsketten zu unterbrechen.
Small colony variants (SCVs) von S. aure-
us sind gegenüber Umwelteinflüssen und 
dem Immunsystem des Patienten beson-
ders widerstandsfähige Erscheinungsfor-
men (Phänotypen), die eine andere Mor-
phologie in der Kultur, ein verändertes 
Wachstumsverhalten sowie eine höhere 
Resistenz gegenüber Antibiotika aufweisen 
und auch intrazellulär (z. B. in Makropha-
gen) überleben können.
SCVs von S. aureus sind häufig resistent 
gegen Methicillin und andere gegen MSSA 
eingesetzte Antibiotika, bei einigen dieser 
Isolate wurde kein mecA-Gen (charakteris-
tisch für Methicillin-resistente S. aureus; 
MRSA) nachgewiesen [184, 185].
Die entsprechenden Isolate sind oft klo-
nal identisch mit den morphologisch typi-
schen S. aureus-Isolaten des Patienten und 
in vitro Thymidin-abhängig [186, 187]. 
SCVs von S. aureus wurden bei Patienten 
dene S. aureus freigesetzt werden und über 
einen längeren Zeitraum in der Raumluft 
schweben. Ob dies mit einem Infektionsri-
siko über eine Distanz von mehr als 1,5 m 
hinweg (Tröpfcheninfektion) verbunden ist, 
ist nicht vollständig geklärt. Einige Unter-
suchungen weisen jedoch auf diese Mög-
lichkeit hin [158, 160–163].
Eine molekulargenetische Untersu-
chung der S. aureus-Isolate bei Patienten 
mit CF über einen prospektiven Beobach-
tungszeitraum von 6 Jahren ergab, dass in 
den Atemwegen der Patienten klonal iden-
tische S. aureus-Isolate über Monate bis 
Jahre nachweisbar waren. Wahrscheinlich 
induzierte die kontinuierliche langfristige 
Behandlung mit Antibiotika (v. a. Cotrimo-
xazol) den Nachweis von Small colony va-
riants (siehe eigener Abschnitt). Bei 9 Pa-
tienten, die mit Isolaten der gleichen klo-
nalen Linie besiedelt waren, konnte mit den 
Methoden dieser Studie eine nosokomia-
len Übertragung weder nachgewiesen, 
noch vollständig ausgeschlossen werden 
[164]. Die Übertragung von MSSA unter 
Patienten mit CF in einem gemeinsamen 
Feriencamp wurde beschrieben [55, 56].
Bei Patienten mit CF werden oft schon 
im frühen Lebensalter (bis zu 60 % bereits 
im 1. Lebensjahr) die tiefen Atemwege mit 
ambulant erworbenen S. aureus kolonisiert 
[55], wobei es sich initial meist um Methi-
cillin-sensible S. aureus handelt (MSSA). In 
einer epidemiologischen Studie aus Belgi-
en waren 20–70 % der in den einzelnen CF-
Zentren betreuten Patienten mit S. aureus 
kolonisiert [165]. Rezidivierende S. aureus-
Infektionen der Atemwege tragen signifi-
kant zu einer kontinuierlichen Verschlech-
terung des klinischen Schweregrads der 
CF bei [166, 167]. Eine gegen S. aureus ge-
richtete antibakterielle Chemoprophylaxe 
bis zum 6. Lebensjahr kann den Zeitpunkt 
der chronischen MSSA-Kolonisation bei 
Patienten mit CF verzögern, der klinische 
Nutzen dieser Prophylaxe in Bezug auf den 
langfristigen Verlauf der CF ist jedoch un-
klar [168]. Wahrscheinlich wird durch die 
Dauerprophylaxe mit einem oral verab-
reichten Cephalosporin die Kolonisation 
mit P. aeruginosa begünstigt [169–171]. 
Dem klinischen Spektrum von S. aureus-
Infektionen entsprechend [172], können 
bei MSSA-kolonisierten Patienten mit CF 
Sinusitiden [173], Haut- und Weichteilin-
fektionen (selten), postoperative Wundin-
fektionen sowie (sehr selten) auch primäre 
und sekundäre Septikämien mit oder ohne 
Assoziation zu einem Gefäßkatheter auftre-
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die MRSA-Kolonisation und -Infektion be-
einflusst wird.
Im Gegensatz dazu kam eine retrospek-
tive Kohortenstudie des Cystic Fibrosis 
Foundation Registers über 10 Jahre (1996-
2005) zu dem Ergebnis, dass sich bei 
8–21-jährigen Patienten mit CF die persis-
tierende Kolonisation und Infektion mit 
MRSA (mehr als 3 konsekutive MRSA-
Nachweise, mittlere Beobachtungszeit 3,5 
Jahre) negativ auf den Verlauf des FEV1 als 
Marker der Lungenfunktion auswirkt [206] 
und auch auf das Gesamtüberleben aus-
wirkt. In einer weiteren Studie dieser Ar-
beitsgruppe [207], die bei 19.833 Patienten 
mit einem Lebensalter zwischen 6 und 45 
Jahren durchgeführt wurde (1996–2006; 
n=5759 Patienten mit MRSA) fand sich in 
der univariaten Analyse ein um 34,0 % 
(CI95 26,7 %–40,4 %) höheres Sterberisi-
ko bei den MRSA-kolonisierten Patienten. 
Dieses erhöhte Risiko bestätigte sich auch 
in einer multivariaten Analyse der Daten 
unter Berücksichtigung des Krankheits-
schweregrads zum Zeitpunkt des ersten 
MRSA-Nachweises (Odds Ratio: 1,27; CI95: 
1,11–1,45). Diese Daten geben einen sehr 
hochwertigen epidemiologischen Hinweis 
darauf, dass es sich bei der MRSA-Koloni-
sation von Patienten mit CF um einen po-
tenziell beeinflussbaren Risikofaktor han-
delt, der das Gesamtüberleben der Patien-
ten bestimmt [207, 208].
Mitarbeiterinnen und Mitarbeiter des 
Behandlungsteams, die Patienten mit CF 
und MRSA-Kolonisation/Infektion betreu-
en, müssen vor einer Übertragung ge-
schützt werden, da sie (selten) selbst er-
kranken (< 5 %) und zum Vektor einer no-
sokomialen Transmissionskette werden 
können [209]. Besonders komplex ist die 
Situation, wenn ein Mitarbeiter des Be-
handlungs-teams ein CF-Patient ist und 
selbst MRSA-kolonisiert wird. Downey et 
al. beobachteten mehrere Reinfektionen 
eines solchen Mitarbeiters mit CF durch 
unterschiedliche im Krankenhaus erwor-
bene MRSA-Isolate und deren erfolgreiche 
Eradikation [210].
Die bislang verfügbaren Daten zur MRSA-
Dekolonisation bei Patienten mit CF sind 
sehr heterogen und beruhen vorwiegend auf 
kleinen Fallserien. Sie unterscheiden sich 
vor allem auch in der Dauer der Nachbeob-
achtung nach ‚erfolgreicher’ Eradikation. 
Solis et al. (Liverpool Children’s Hospi-
tal, MRSA-Prävalenz bei Patienten mit CF 
6,5 %) erprobten ein MRSA-Eradikations-
Miall et al. untersuchten retrospektiv alle 
Patienten mit CF und MRSA-Nachweis über 
einen Zeitraum von 7 Jahren (1992–1998). 
In dieser Studie zeigten die Patienten mit 
MRSA ein geringeres Größenwachstum, 
wurden signifikant häufiger mit Antibiotika 
behandelt und hatten radiologisch eine 
weiter fortgeschrittene Lungenerkrankung. 
Die MRSA-Kolonisation/Infektion hatte kei-
nen signifikanten unabhängigen Einfluss 
auf die Prognose der Kinder [202]. 
Ebenfalls retrospektiv analysierten Tho-
mas et al. die Verläufe von 26 Patienten mit 
CF, die an einem CF-Zentrum in London zwi-
schen 1965 und 1997 behandelt wurden. 
Das mediane Lebensalter zum Zeitpunkt des 
Erstnachweises betrug 23,4 Jahre (11,8–
43,3 Jahre) und gemessen an der medianen 
FEV1 (sog. Einsekundenkapazität) hatten 
diese Patienten eine weit fortgeschrittene 
Lungenerkrankung. Die Prävalenz von 
MRSA nahm an diesem Zentrum in den 90er 
Jahren stetig zu. Die meisten Patienten wa-
ren vor allem in den tiefen Atemwegen ko-
lonisiert (Sputum; 96 %); seltener im Na-
senvorhof (23 %) oder auf der Haut (15 %). 
Bei 35 % waren MRSA nur vorübergehend 
nachweisbar. Die klinische Bedeutung der 
MRSA-Kolonisation für den Verlauf der Lun-
generkrankung wurde auch von diesen Au-
toren als gering eingeschätzt [203]. Diese 
Studie weist darauf hin, dass im Nasenvor-
hof MRSA-negative Patienten in den tiefen 
Atemwegen MRSA-kolonisiert sein können, 
weshalb zum MRSA-Screening bei Patien-
ten mit CF immer auch ein induziertes Spu-
tum untersucht werden sollte.
Im Rahmen eines großen nordamerika-
nischen Registers für Patienten mit CF (Epi-
demiologic Study of Cystic Fibrosis) wur-
den in 12 Monaten (2001) Daten von 20.451 
Patienten analysiert, von denen 7,5 % mit 
MRSA kolonisiert waren. Im Vergleich mit 
MSSA-kolonisierten Patienten hatten die 
6–7 Jahre alten MRSA-positiven Patienten 
eine signifikant schlechtere Lungenfunkti-
on (gemessen am FEV1) und wurden sig-
nifikant häufiger im Krankenhaus mit An-
tibiotika behandelt [204]. Allerdings kam 
es auch hier im Verlauf nicht zu einer sig-
nifikanten Verschlechterung der klinischen 
Befunde infolge der MRSA-Kolonisation 
[205]. Zusammenfassend sprechen diese 
Daten dafür, dass MRSA vor allem bei älte-
ren Patienten auftritt, die eine weiter fort-
geschrittene Lungenerkrankung haben und 
im weiteren Verlauf dann häufiger mit An-
tibiotika stationär behandelt werden müs-
sen ohne dass das Gesamtüberleben durch 
Methicillin-resistent, von diesen waren je-
doch lediglich 79 % ‚echte’ MRSA (Nach-
weis das mecA-Gens) und 19 % SCVs von 
S. aureus. Die mittlere MRSA-Kolonisations-
rate betrug 5 % (0 % bis 17 % je nach CF-
Zentrum). Mittels Pulsfeld-Gelelektropho-
rese konnten 67 % aller CF-assoziierten 
MRSA-Isolate 5 epidemischen Klonen zu-
geordnet werden, die in belgischen Kran-
kenhäusern weit verbreitet sind [165]. Die-
ser Befund weist auf eine nosokomiale Über-
tragung hin [198]. In einer australische Stu-
die war die Hälfte der 21 MRSA-positiven 
Patienten mit CF mit 2 lokal endemischen 
MRSA-Isolaten infiziert. Bei den Patienten 
mit chronischer MRSA-Kolonisation war in 
24 Monaten stets derselbe klonal identische 
MRSA-Stamm nachweisbar [199]. Dies 
zeigt, dass eine MRSA-Kolonisation bei Pa-
tienten mit CF sehr lange persistieren kann.
Eine Arbeitsgruppe aus Marseille be-
schrieb vor kurzem ein spezielles Problem 
der Multiresistenz und nosokomialen Über-
tragung bei MRSA-positiven Patienten mit 
CF. Durch einen speziellen Bakteriophagen 
kam es zur Übertragung eines Plasmids mit 
Resistenzgenen gegen Tobramycin, Cipro-
floxacin, Cotrimoxazol und Imipenem auf 
verschiedene MRSA-Isolate, die sich unter 
den Patienten des regionalen CF-Zentrums 
ausbreiteten [200]. Eine englische Arbeits-
gruppe untersuchte Risikofaktoren für die 
MRSA-Kolonisation bei Patienten eines re-
gionalen CF-Zentrums in einer retrospek-
tiven Fallkontroll-Studie (15 MRSA-positi-
ve und 30 MRSA-negative Patienten mit CF 
als Kontrolle). Im Jahr vor dem 1. MRSA-
Nachweis wurden die später MRSA-posi-
tiven Patienten länger im Krankenhaus be-
handelt (im Mittel 19,8 vs. 5,5 Tage; 
p=0,0003), erhielten über reinen längeren 
Zeitraum Ciprofloxacin per os (43,5 vs. 13,9 
Tage; p=0,03), hatten mehr Behandlungs-
tage mit oral oder i.v. verabreichten Cepha-
losporinen (42,7 vs. 15,4 Tage; p=0,04) und 
waren zu einem höheren Anteil in den 
Atemwegen chronisch mit Aspergillus fu-
migatus kolonisiert (40 % vs.10 %, p=0,04). 
Ob der zuletzt beschriebene Unterschied 
in der MRSA-Gruppe zu einem vermehrten 
Einsatz von (immunsuppressiv wirksamen) 
Kortikosteroiden führte, wurde nicht unter-
sucht [201].
Die Frage, ob die Methicillin-Resistenz von 
S. aureus-Isolaten bei Patienten mit CF einen 
signifikanten Effekt auf den klinischen Ver-
lauf der pulmonalen CF Manifestation hat, 
wird in der Literatur kontrovers diskutiert. 
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Basierend auf Kontrolluntersuchungen 
nach 6 Monaten war dieses Regime bei 
81 % der Patienten erfolgreich, bei 82 % 
der erfolgreich dekolonisierten Patienten 
nach einem, bei 12 % nach 2 und bei 6 % 
erst nach 3 Kursen. Einer der nicht erfolg-
reich dekolonisierten Patienten hatte ein 
Familienmitglied, das ebenfalls MRSA-po-
sitiv war. Die Typisierung der Isolate zeigte 
unter der konsequent durchgeführten Se-
gregations- und Isolierungsstrategie keine 
nosokomialen Übertragungen und die 
MRSA-Prävalenz in diesem Kollektiv er-
wachsener Patienten mit CF blieb von 
1998–bis 2009 stets unter 3 % [219].
In der Anamnese MRSA-kolonisierter 
Patienten mit CF sollte auch erfragt wer-
den, ob die Patienten engen Kontakt zu 
Haus- und Nutztieren haben, die mit MRSA 
kolonisiert sein können [220, 221].
Linezolid ist ein Oxazolidinon-Antibioti-
kum, das sowohl oral, als auch intravenös 
verabreicht werden kann und das gegen 
grampositive Infektionserreger, insbeson-
dere auch gegen MRSA und Vancomycin-
resistente Enterokokken (VRE) wirksam ist. 
Gegenüber Vancomycin sind – neben dem 
Vorteil der oralen Verbreichungsoption 
(ambulante Therapie?) – die fehlende Ne-
phro- und Ototoxizität [222] (keine Spiegel-
kontrollen erforderlich) sowie die hohe Kon-
zentration des Linezolids in der Alveolar-
flüssigkeit, Argumente für den Einsatz bei 
MRSA-infizierten Patienten mit CF [223]. 
Für Linezolid liegen auch pharmakokineti-
sche Daten zum Einsatz bei Kindern und bei 
Erwachsenen mit CF vor [224, 225]. Serisier 
et al. berichteten von einem 28-jährigen 
MRSA-positiven Patienten mit CF, der durch 
eine ambulant durchgeführte Therapie er-
folgreich behandelt und dekolonisiert wur-
de (Nachbeobachtung 18 Monate) [226]. 
Andere Autoren hatten zuvor trotz erfolg-
reicher Behandlung keine nachhaltige 
MRSA-Eradikation durch Linezolid beob-
achtet [222]. Ob Linezolid zu einer Eradik-
tion einer MRSA-Kolonisation bei Patienten 
mit CF führt, kann aufgrund der vorhande-
nen Erfahrungsberichte nicht entschieden 
werden. Inzwischen wurden auch bei Pati-
enten mit CF bereits Linezolid-resistente 
MRSA-Isolate nachgewiesen [227]. Patien-
ten mit CF müssen aufgrund der bei ihnen 
bestehenden zusätzlichen Risikofaktoren 
für eine MRSA-Infektion, wegen der nega-
tiven Folgen einer MRSA-Kolonisation auf 
den Verlauf der Erkrankung, und aufgrund 
der schwerwiegenden psychosozialen Kon-
mit vorgeschädigter, durch Sekretanschop-
pung partiell schlecht belüfteter Lunge lie-
gen nicht vor.
Ein anderes Eradikationsprotokoll wur-
de von Macfarlane et al. (Belfast) vorge-
schlagen [215] und an 17 MRSA-kolonisier-
ten Kindern mit CF erprobt. Zusätzlich zu 
nicht-medikamentösen Maßnahmen (Wech-
sel der Leib- und Bettwäsche, der Handtü-
cher, Umgebungsdesinfektion etc.), Mupi-
rocin und antiseptischen Waschungen ka-
men Rifampicin und Fusidinsäure als syste-
mische Antibiotika über 5 Tage zum Einsatz 
(Stufe 1). Nach einem solchen Zyklus waren 
47 % der Patienten und nach 2 Zyklen (Stu-
fe 2) 71 % der Patienten MRSA-negativ. Die 
dann immer noch positiven Patienten erhiel-
ten über 9–13 Tage Teicoplanin i.v., wodurch 
letztlich 16 von 17 Kindern (94 %) erfolg-
reich dekolonisiert werden konnten. Die 
Nachbeobachtungszeit dieser Studie war 
mit 12 Monaten angemessen lang.
Garske et al. hatten zuvor bereits berich-
tet, dass durch die Hinzunahme von oralem 
Rifampicin und Fusidinsäure zum Standard-
Eradikationsprotokoll 5 von 7 MRSA-kolo-
nisierte erwachsene Patienten mit CF er-
folgreich dekolonisiert werden konnten 
(Nachbeobachtungszeit 6 Monate) [198]. 
Auch ein systematisches Review von 
Falagas et al. spricht für den Einsatz von 
oralem Rifampicin zur MRSA-Dekolonisa-
tion [216] bei Patienten mit zusätzlichen 
Risikofaktoren, wie z. B. einer CF. In Kom-
bination mit Minocyclin [217] wurden bei 
einer Behandlungsdauer von 14 Tagen 
MRSA-Eradikationsraten von 100 % er-
reicht. Rifampin wird in der Regel gut ver-
tragen, Interaktionen mit anderen Medika-
menten auf der Ebene hepatischer Cyto-
chrom P450-Enzymsysteme müssen jedoch 
unbedingt beachtet werden (z. B. Ko-Me-
dikation mit Itraconazol oder Voriconazol 
bei ABPA) [218]. Mit einer Resistenzent-
wicklung des MRSA-Isolats gegen Rifam-
picin muss in bis zu 17 % der Fälle gerech-
net werden [216].
Doe et al. (Manchester Adult CF Cen-
tre, University Hospitals of South Manches-
ter NHS Foundation Trust) behandelten alle 
MRSA-kolonisierten Patienten mit CF zu-
sätzlich zu lokalen Antiseptika (Mupiroxin-
Nasensalbe, Vancomycin-Gel, Triclosan) 
mit 2 oralen Antibiotika (meist Rifampicin 
plus Fusidinsäure oder Cotrimoxazol für 6 
Wochen) und inhalativ verabreichtem Van-
comycin (200 mg 4 3 tgl., vorher Broncho-
dilatator, unter stationärer Überwachung 
für 5 Tage). 
regime über 5 Tage bei 15 MRSA-koloni-
sierten Kindern mit CF. Das mediane Le-
bensalter zum Zeitpunkt des ersten MRSA-
Nachweises betrug 6 Jahre (3,6–11,2 Jahre) 
[211]. Alle MRSA-positiven Kinder waren 
auch mit Ceftazidim-resistentem P. aerugi-
nosa kolonisiert. Zusätzlich zum Mupirocin 
(2 % Nasensalbe, 4-mal tgl.) und zur anti-
septischen Hautwaschung (Chlorhexidin 
4 %, jeden 2. Tag) erhielten die 12 Patien-
ten, bei denen die Eradikation protokollge-
recht durchgeführt werden konnte, Vanco-
mycin per os (als Lutschtablette oder Gel; 
max. 40mg/kg/Tag) und inhalativ (16mg/
kg/Tag in 4 Einzeldosen, gelöst in NaCl 
0,9 %, vorher Salbuatmol). Bei 7 Patienten 
(55 %) war das MRSA-Eradikationsproto-
koll erfolgreich, wobei bei einem nicht ge-
nau angegebenen Anteil der Patienten nach 
6–36 Monaten Nachbeobachtung erneut 
MRSA nachgewiesen wurde. Aus der Sicht 
der Autoren sprechen folgende Argumente 
für einen Eradikationsversuch:
–  Die MRSA-Kolonisation erhöht das Risiko 
von MRSA-Infektionen.
–  Vancomycin (indiziert zur intravenösen 
Therapie von MRSA-Infektionen) sollte 
in der Abteilung ein Reserveantibiotikum 
bleiben. (Hinweis: 2002 wurde bei einer 
belgischen Patientin mit CF ein Vanco-
mycin-intermediär-sensibles MRSA-Iso-
lat (VISA) nachgewiesen [212]).
–  Die MRSA-Kolonisation wurde (zu diesem 
Zeitpunkt) als Kontraindikation für eine 
Lungentransplantation angesehen.
–  Eine CF-Abteilung mit hohem Anteil an 
MRSA-kolonisierten Patienten kann zum 
Reservoir einer nosokomialen MRSA-
Übertragung in andere Krankenhausbe-
reiche werden.
–  Bei MRSA-kolonisierten Patienten besteht 
das Risiko einer schlechteren medizini-
schen Versorgung, weil medizinisch er-
forderliche Untersuchungen und Inter-
ventionen verschoben werden oder nur 
mit erheblich höherem organisatorischen 
Aufwand durchgeführt werden können.
Unklar bleibt, warum das Protokoll bei 3 von 
15 (20 %) Patienten nicht umgesetzt werden 
konnte und ob ein länger als 5 Tage anhal-
tendes Dekolonisationsregime eine höhere 
Erfolgsrate erbracht hätte [213]. Inhalatives 
Vancomycin wurde auch von anderen Grup-
pen zur adjuvanten Therapie bei MRSA-ko-
lonisierten Patienten mit CF und pulmonaler 
Exazerbation eingesetzt [214]. 
Daten zur intrapulmonalen Verteilung 
der Substanz nach Inhalation bei Patienten 
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2.3.4.  Grampositive Infektionserreger: 
Nocardia spp.
Nocardien sind filamentös-verzweigt wach-
sende, seltene Erreger schwerwiegender 
lokaler und systemischer Infektionen bei 
hochgradig immunsupprimierten Patien-
ten. Die Rolle von Nocardien als respirato-
rische Pathogene bei Patienten mit CF ist 
nicht abschließend geklärt [240]. Von Bar-
rio et al. wurden bei 9 Jugendlichen mit CF 
(medianes Alter 17 Jahre) Nocardien aus 
dem Sputum isoliert, 6 von 9 Patienten wa-
ren asymptomatisch [241]. Kohn et al. be-
schrieben eine Nocardiose als Ursache re-
zidivierenden Fiebers bei einem 5-jährigen 
Knaben mit CF [242]. 
Bei 3 von Lumb et al. beschriebenen 
Patienten mit CF und Nachweis von Nocar-
dia asteroides im Sputum veränderte sich 
durch eine Eradikationsbehandlung mit Co-
trimoxazol der klinische Zustand nicht 
[243]. Petersen et al. isolierten Nocardia far-
cinica in der bronchoalveolären Lavage ei-
nes 8-jährigen Knaben mit CF, der wegen 
einer ABPA (allergische bronchopulmona-
le Aspergillose) mit oralen und inhalativen 
Steroiden behandelt wurde und wahr-
scheinlich eine subakute Pneumonie durch 
Nocardia farcinica hatte [244]. Übertragun-
gen von Patient zu Patient sind extrem un-
wahrscheinlich. Zeigen 2 oder mehr Pati-
enten einer CF-Abteilung eine Infektion 
durch Nocardia spp., sollte nach einer ge-
meinsamen Quelle in der unbelebten Um-
gebung gesucht werden (Übertragung 
durch Inhalation von Stäuben) [245].
2.3.5.  Gramnegative Infektionserreger: 
Haemophilus influenzae
Gramnegative Bakterienspezies spielen als 
Erreger nosokomialer Infektionen eine 
wichtige Rolle [246]. 
Bei Patienten mit CF sind die entspre-
chenden gramnegativen Leitkeime vor al-
lem nicht über Kapselantigene typisierbare 
Haemophilus influenzae, P. aeruginosa und 
Erreger des Burkholderia cepacia-Komple-
xes. Darüber hinaus nimmt das klinische 
Spektrum gramnegativer Infektionserreger 
bei Patienten mit CF stetig zu. Die Übertra-
gungswege, das Potenzial für eine nosoko-
miale Übertragung und die Bedeutung die-
ser ‚neuen’ Erreger für den Verlauf der Er-
krankung sind zum Teil noch nicht ausrei-
chend untersucht [15, 16, 61, 148, 247, 248].
Haemophilus influenzae gehört zu den Er-
regern, mit denen die Atemwege (auch: 
Nasennebenhöhlen, Sinusitis) von Patien-
ken-Impfung bei allen Patienten mit CF 
verwiesen (siehe aktuelle Empfehlung der 
Ständigen Impfkommission beim RKI) 
[235]. Nosokomiale Übertragungen von 
Pneumokokken sind unter den Bedingun-
gen einer guten Standardhygiene extrem 
seltene Ereignisse.
2.3.3.  Grampositive Infektionserreger: 
Streptococcus milleri-Gruppe 
und Streptococcus agalactiae
Vergrünende Streptokokken der Strepto-
coccus milleri-Gruppe (SMG; S. constellatus 
S. intermedius, and S. anginosus) sind nicht 
einfach zu kultivieren und wurden früher 
als oropharyngeale Kontamination im Spu-
tum von CF-Patienten angesehen [236]. Sie 
treten klinisch als Erreger tiefer eitriger In-
fektionen mit Ausbildung von Abszessen 
und Empyemen in Erscheinung und gelten 
daher im Vergleich mit anderen Oral-Strep-
tokokken als virulenter [237]. 
Bei einem Teil der Patienten mit CF 
sind SMG nicht nur in der Mundhöhle 
[236], sondern auch als Bestandteil einer 
polymikrobiellen Kolonisationsflora (Mik-
robiota) in den tiefen Luftwegen nachzu-
weisen. Komplexe Interaktionen zwischen 
den unterschiedlichen Spezies (z. B. auch 
mit P. aeruginosa) können die chronische 
Inflammation der Atemwege und häufige-
re Exazerbationen begünstigen, bei denen 
Streptokokken der SMG die dominanten 
Erreger sein können [236, 238]. In diesen 
Fällen berichten die Patienten über einen 
‚neuen schlechten Geruch’ ihres Sputums 
und die gegen P. aeruginosa gerichtete 
Therapie besserte ihren Zustand nicht 
[237]. Eine Übertragung von Patient zu Pa-
tient ist bei engem Kontakt (wie bei ande-
ren Streptokokken) vorstellbar, es liegen 
jedoch keine Daten hierzu vor.
Eickel et al. fanden bei 16 % von 185 
zwischen 2002 und 2008 untersuchten Pa-
tienten mit CF Streptococcus agalactiae (Be-
ta-hämolysierende Streptokokken der 
Gruppe B) im Sputum. [239]. 
Die Patienten waren jugendlichen Al-
ters oder junge Erwachsene, keiner hatte 
einen (sekundären, durch die CF beding-
ten) Diabetes. Durch Multilocus Sequenz-
typisierung konnte ausgeschlossen wer-
den, dass es sich um einen lokalen Aus-
bruch handelte. In der Regel waren die Pa-
tienten nicht infiziert, sondern langfristig 
mit B-Streptokokken kolonisiert. Ob diese 
kolonisierenden B-Streptokokken auch auf 
enge Kontaktpersonen übertragen werden 
können, wurde nicht untersucht.
sequenzen in Krankenhäusern (inklusive 
Rehabilitationskliniken), Spezialambulan-
zen und Arztpraxen vor einer MRSA-Über-
tragung geschützt werden. Sowohl die US-
amerikanischen Konsensusempfehlungen 
[55–57, 228], als auch die Erfahrungen ko-
operativer multizentrischer Arbeitsgruppen 
aus Italien [229] sowie Berichte großer re-
gionaler CF-Behandlungszentren aus Groß-
britannien [219] und Dänemark [51] und 
die im April 2008 publizierten MRSA-Gui-
delines der Cystic Fibrosis Trust Infection 
Control Working Group (London) [230] 
sprechen übereinstimmend für eine konse-
quente Segregation (Ambulanz) und Isolie-
rung (Station) von MRSA-positiven Patien-
ten mit CF nach einem schriftlich festgeleg-
ten Standard [44, 231]. Durch diese zusätz-
lich zu einer guten Standardhygiene durch-
geführten Maßnahmen kann nach heutigem 
Stand des Wissens das Risiko einer MRSA-
Übertragung gesenkt und damit die MRSA-
Prävalenz unter den Patienten mit CF eines 
Zentrums niedrig gehalten werden [219, 
230]. Aus diesen Überlegungen ergibt sich, 
dass MRSA in den Atemwegssekreten von 
Patienten mit CF zeitnah identifiziert und 
an das Behandlungsteam zurückgemeldet 
werden müssen [55, 56, 228, 230]. Die 
MRSA-Isolate von Patienten mit CF sollten 
auch auf PVL als Hinweis auf einen caMRSA 
untersucht werden [196]. Landesweite Aus-
brüche durch bestimmte PVL-negative 
caMRSA sind in einer kooperativen italie-
nischen Studie beschrieben worden [192].
2.3.2.  Grampositive Infektionserreger: 
Pneumokokken
Obwohl Streptococcus pneumoniae (Pneu-
mokokken) die häufigsten bakteriellen Er-
reger der Pneumonie im Kindesalter sind 
[232], ist ihre Bedeutung für die Pathoge-
nese der chronischen Lungenerkrankung 
bei CF nicht abschließend erforscht. Kin-
der mit CF können in den Atemwegen mit 
Pneumokokken kolonisiert sein, akute Exa-
zerbationen werden jedoch viel häufiger 
durch andere Erreger verursacht [233]. 
Menschen mit CF haben auch ohne Imp-
fung im Median höhere Antikörperspiegel 
gegen Kapsel-antigene von Pneumokok-
ken als eine ansonsten gesunde Ver-
gleichspopulation [89]. Die Kolonisation 
mit (nicht invasiven) Pneumokokken-Iso-
laten scheint vor der Ausbildung mukoider 
(Alginat-überproduzierender) P. aerugino-
sa in den Atemwegen von Patienten mit CF 
zu schützen [234]. An dieser Stelle sei vor 
allem auf die Indikation zur Pneumokok-
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der CF-Ambulanz; die exakte Methode der 
Probenentnahme aus Wasserhähnen und 
Duschköpfen ist nicht beschrieben. Nahe-
zu alle klonal identischen Isolate (11 von 
13) wurden in Abflüssen detektiert (Wasch-
becken in Bad oder Küche, Dusche). Somit 
bleibt unklar, ob die Abflüsse nicht sekun-
där durch den bereits kolonisierten Patien-
ten kontaminiert wurden. Ein Isolat fand 
sich an einem Inhalationsgerät und ledig-
lich eines (0,2 % aller Proben; 8 % aller klo-
nal identischen Isolate) im Leitungswasser 
des Waschbeckens im Bad eines Patienten. 
Zusammenfassend ist nach den Ergebnis-
sen dieser Studie bei einem von 50 neu ko-
lonisierten Patienten eine Übertragung des 
Isolats aus dem Leitungswasser des Wasch-
beckens im Bad möglich.
In einer 2010 publizierten Studie der 
Arbeitsgruppe von Frau Prof. von Baum 
(Universitätsklinikum Ulm) wurde gezielt 
Kaltwasser aus Entnahmestellen im Haus-
halt von 65 Patienten mit hämatoonkologi-
scher Krebserkrankung untersucht. P. ae-
ruginosa fand sich in Proben aus 11 % der 
untersuchten Haushalte mit einer Konzen-
tration zwischen 5 und 2500 KBE/ml. Bei 
keinem der 50 Patienten kam es im Verlauf 
der Granulozytopenie (Nachbeobachtungs-
zeit 3 Monate) zu einer Infektion durch ein 
P. aeruginosa-Isolat, das mit denen aus den 
Wasserentnahmestellen klonal identisch 
war [283]. Somit bleibt auch hier (in die-
sem Fall bei hochgradig immunsupprimier-
ten Patienten) die Frage der Bedeutung von 
Umgebungsisolaten aus dem häuslichen 
Umfeld der Patienten ungeklärt.
Regnath et al. [284] (Labor Enders, 
Stuttgart) untersuchten das häusliche Um-
feld von 102 Menschen mit CF und wiesen 
P. aeruginosa in 72 % der Haushalt in min-
destens einer von 15 standardisiert ent-
nommenen Proben nach. 
Auch in dieser Untersuchung fand sich 
P. aeruginosa am häufigsten (30–40 %) in 
Abflüssen in Küche und Bad. Lediglich auf 
1 % der untersuchten Zahnbürsten und in 
nur 1 % der Proben aus Kühlschränken fand 
sich P. aeruginosa. Angaben zum Kolonisa-
tionsstatus der Patienten enthält die Studie 
nicht und sie stellt auch keinen Zusammen-
hang zwischen den Isolaten der Patienten 
und ihrer Umgebung dar. Interessanterwei-
se korrelierte der positive Nachweis des Er-
regers in der Patientenumgebung nicht mit 
der Reinigungsfrequenz des Haushaltes 
(täglich vs. wöchentlich).
Barben et al. untersuchten Wasserpro-
ben aus den Wasserauslässen des privaten 
2.3.6.  Gramnegative Infektionserreger: 
Pseudomonas aeruginosa
Pseudomonas aeruginosa [256, 257] ist einer 
der wichtigen Leitkeime bei Patienten mit 
CF (Tabelle 1; Abbildung 1) [258], bei des-
sen Erstnachweis (Kolonisation) eine geziel-
te frühe Eradikationstherapie versucht wird 
[12, 259–263], da die chronische Besiedlung 
(insbesondere mit Alginat-bildenden Stäm-
men) mit der Gesamtprognose des Patienten 
korreliert [13, 60, 166, 167, 264–274].
P. aeruginosa kann durch direkte und 
indirekte Kontakte [153], sowie durch 
Tröpfcheninfektion übertragen werden 
[275]. P. aeruginosa ist zudem ein opportu-
nistischer ‚Feuchtkeim’, der in humider 
Umgebung durch die Ausbildung von Bio-
filmen an Metall oder Kunststoffoberflä-
chen langfristig überdauern kann [258]. 
Daher wird prinzipiell eine Übertragung 
von P. aeruginosa durch kontaminiertes 
Wasser für möglich gehalten, das aus pati-
entennahen Wasserentnahmestellen, Si-
phons und Toiletten stammt (Spritzwasser, 
Aerosole) [276–280].
In einer longitudinalen Studie über 4 
Jahre fand eine Arbeitsgruppe der Medizi-
nischen Hochschule Hannover 2 moleku-
largenetisch definierte Pseudomonas-Iso-
late in Leitungswasser, Siphons, Waschbe-
cken und Pflegecremes (34 und 68 % aller 
in der Umgebung der CF-Patienten nach-
gewiesenen Pseudomonas-Isolate). Die Au-
toren betonen, dass die Umgebungskonta-
mination (und damit die desinfizierende 
Reinigung) bei der Implementierung von 
Segregations- und Isolierungskonzepten 
im stationären Behandlungsbereich beson-
ders berücksichtigt werden muss [281]. 
Die Frage, ob die häusliche Umgebung, 
insbesondere auch Wasserentnahmestel-
len, eine Infektionsquelle für Menschen mit 
CF darstellen kann ist bis heute ungeklärt. 
Eine 2008 publizierte Studie, an der 5 CF-
Behandlungszentren in Belgien teilnahmen 
[282], fand in 13 von 427 Proben (3 %) in 
der unbelebten Umgebung des häuslichen 
Umfelds bei neu kolonisierten Patienten 
mit CF klonal identische Isolate von P. ae-
ruginosa. Nicht klonal identische Isolate 
wurden in 12 von 475 Proben gefunden, so 
dass insgesamt in 5,9 % aller Proben P. ae-
ruginosa nachgewiesen wurde. Leider wur-
den in dieser Studie bei weitem nicht alle 
patientennahen Wasserentnahmestellen in 
Bad und Küche der insgesamt 50 Patienten 
untersucht. Außerdem erfolgte die Proben-
entnahme nicht durch Hygienefachperso-
nal, sondern durch Krankenschwestern aus 
ten mit CF bereits im frühen Kindesalter 
kolonisiert werden können, die Prävalenz 
ist bei den 2–10-jährigen Kindern mit über 
50 % am höchsten [16]. Es handelt sich 
dabei vorwiegend um nicht bekapselte 
(nicht über Kapselantigene typisierbare) 
Isolate, gegen die durch die HiB-Impfung 
kein Antikörperschutz aufgebaut werden 
kann [249]. Nosokomiale Übertragungen 
von H. influenzae sind unter den Bedingun-
gen einer guten Standardhygiene extrem 
seltene Ereignisse.
Möglicherweise begünstigt H. influen-
zae als Ko-Pathogen langfristig die Koloni-
sation mit P. aeruginosa und die Ausbildung 
von Bronchiektasen [55]. Langfristig per-
sistierende Isolate zeigen – neben zahlrei-
chen anderen mikrobiologischen Beson-
derheiten im Rahmen eines dynamischen 
Anpassungsprozesses – oft ein breiteres 
Resistenzprofil. Die Langzeitbehandlung 
mit Azithromycin bei P. aeruginosa-koloni-
sierten Patienten mit CF [250] erhöht die 
Nachweisrate Makrolid-resistenter Haemo-
philus spp. [178] und nach Exposition ge-
genüber Ciprofloxacin (orale Pseudomo-
nas-wirksame Therapie) kann sich bei den 
Haemophilus spp. eine Resistenz gegen 
Chinolone ausbilden [251].
Nosokomiale Übertragungen von be-
kapselten oder nicht-bekapselten Haemo-
philus-Isolaten sind durch direkte und in-
direkte Kontakte [153] und durch Tröpf-
cheninfektion möglich. Bajanca et al. be-
schreiben die nosokomiale Übertragung 
eines klonal identischen Isolats) von einem 
Knaben mit CF auf die ihn betreuende 
Krankenschwester [252]. Auch andere Au-
toren beschreiben im Verlauf von Ausbrü-
chen eine Mitbeteiligung des Pflegeper-
sonals [253]. Bei Gough et al. wurde ein 
kontaminiertes Spirometer als Quelle ei-
nes Ausbruchs durch Ampicillin-resisten-
te, nicht bekapselte H. influenzae mit 18 im 
Verlauf erkrankten Patienten angenom-
men [254]. Enge Kontaktpersonen von Pa-
tienten, die im Rahmen von Ausbrüchen 
symptomatisch wurden, waren oft eben-
falls mit dem epidemischen Isolat koloni-
siert, so dass zur Unterbrechung von In-
fektketten nach schweren Infektionen eine 
Umgebungsprophylaxe mit Rifampicin 
eingesetzt wurde [255]. Für die Eindäm-
mung der nosokomialen Übertragung von 
H. influenzae ist die konsequente Beach-
tung von Standardhygienemaßnahmen 
(inklusive Desinfektion potenziell konta-
minierter Oberflächen und Medizinpro-
dukte) entscheidend.
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spezielle raumlufttechnische Vorkehrungen 
getroffen werden sollten, um die aerogene 
Ausbreitung kontaminierter Aerosole zu un-
terbinden, ist in keiner der entsprechenden 
Arbeiten bisher diskutiert worden und da-
her eine ungelöste Frage [303]. Jones et al. 
berichten, dass auch in ihrem Zentrum (mit 
hoher Rate des Nachweises potenziell in-
fektiöser Aerosole) die konsequente Segre-
gation und Isolierung der Patienten zu einer 
signifikanten Abnahme der Pseudomonas-
Prävalenz geführt hat [304]. 
Bei Patienten mit CF wurden als Risi-
kofaktoren für eine frühe Infektion mit P. 
aeruginosa gesichert
–  Kontakt zu anderen CF-Patienten mit P. 
aeruginosa-Kolonisation [305, 306],
–  überdurchschnittlich häufige und länge-
re Krankenhausaufenthalte im Jahr vor 
dem ersten Nachweis [307],
–  Inhalationstherapie [305],
–  Langzeitbehandlung mit nicht gegen 
Pseudomonas spp. wirksamen oralen An-
tibiotika [306].
Hingegen hatte eine bessere Schulausbil-
dung der Mutter des Kindes mit CF einen 
protektiven Einfluss auf die frühe Koloni-
sation mit P. aeruginosa (Odds Ratio 0,81; 
p=0,024) [305].
In einer Studie, die Zwillinge mit CF un-
tersuchte, waren beide zum gleichen Zeit-
punkt erstmals kolonisiert [307]. Es gibt je-
doch auch Berichte über Geschwister (bei-
de mit CF), von denen langfristig nur eines 
mit P. aeruginosa kolonisiert ist [286]. Le-
diglich in einer Publikation wurde die Über-
tragung eines Ceftazidim-resistenten P. ae-
ruginosa-Isolats von einer erwachsenen Pa-
tientin mit CF auf ihre Eltern beschrieben; 
beide Eltern erkrankten; zumindest beim 
Vater lag eine chronische Lungenerkran-
kung vor [308]. 
Auch die P. aeruginosa-Isolate von Patien-
ten mit CF können Small colony variants 
ausbilden (siehe Abschnitt zu SCVs von S. 
aureus). Meist betrifft dies Patienten mit 
fortgeschrittener Lungenerkrankung und 
zahlreichen Antibiotikazyklen in der Anam-
nese [189], in einer Studie fand sich eine 
signifikante Korrelation zur inhalativen An-
tibiotikatherapie mit Tobramycin oder Co-
listin [309]. SCVs von P. aeruginosa können 
unter anderem aufgrund ihrer Fähigkeit zur 
Ausbildung von ausgeprägten Biofilmen 
ein verändertes Resistenzverhalten mit ei-
ner geringeren Empfindlichkeit gegenüber 
den am häufigsten eingesetzten Antibioti-
nach dem Aufwachen und nach der Physio-
therapie [160]. Wainwright et al. fanden Ae-
rosol-gebundene P. aeruginosa, Burkholde-
ria cenocepacia, Stenotrophomonas malto-
philia und A. xylosoxidans nach Hustenma-
növern von Patienten mit CF in der Raum-
luft; 70 % dieser Partikel hatten einen 
Durchmesser unter 5 µm [297]. Ferroni et 
al. führten entsprechende Untersuchungen 
auch in der Krankenhausschule des Hôpital 
Necker-Enfants Malades (Paris; 350 CF-Pa-
tienten, davon 40 % mit P. aeruginosa kolo-
nisiert) durch und wiesen keine P. aerugino-
sa in der Raumluft des Klassenzimmers nach 
[160]. Panagea et al. (Liverpool) untersuch-
ten die Umgebungskontamination und die 
Tenazität eines epidemischen P. aeruginosa-
Isolats, mit dem die meisten ‚positiven’ Pa-
tienten mit CF in dieser Abteilung koloni-
siert sind (Liverpool epidemic strain; LES) 
[298]. LES wurde auf den Händen der Pati-
enten, auf Kleidung, Bettwäsche, Handkon-
taktflächen in der unmittelbaren Umgebung 
der Patienten (auch Stühle im Wartebereich) 
und auf Inhalationszubehör isoliert. Bis zu 
48 h nach Trocknung konnte in einer paral-
lel durchgeführten Versuchsreihe noch LES 
von kontaminierten Oberflächen kultiviert 
werden. Persistierende Reservoire in der 
Patientenumgebung wurden nicht gefun-
den und die Kulturen von den Händen und 
der Bereichskleidung des Personals waren 
LES-negativ.
Sowohl in den Patientenzimmern (in 
80 % aller Proben), als auch auf dem Korri-
dor (in 60 %) und in der Tagesklinik (in 
60 %) wurde der LES in Luftproben nach-
gewiesen und zwar bis zu 3 h nachdem die 
Patienten ihr Zimmer verlassen hatten [298]. 
Auch Jones et al. (Manchester) wiesen nach 
forcierten Atem-/Hustenmanövern der Pa-
tienten im Rahmen der Spirometrie, der au-
togenen Drainage und der Inhalationsthe-
rapie das epidemische P. aeruginosa-Isolat 
dieses Zentrums in der Raumluft nach [299].
Neben den sich daraus ergebenden in-
tensivierten Anforderungen an die desinfi-
zierende Reinigung der Patientenumgebung 
im Krankenhaus sind diese Daten ein wich-
tiges zusätzliches Argument dafür, mit P. ae-
ruginosa kolonisierte Patienten mit CF in 
Spezialambulanzen von anderen Patienten 
abzuschirmen (> Segregation) und stationär 
in einem Einzelzimmer zu betreuen (Isolie-
rung). Für den Nutzen dieser Strategie gibt 
es sehr überzeugende epidemiologische 
Hinweise aus longitudinalen Beobachtungs-
studien [48, 229, 289, 300–302]. Ob in CF-
Abteilungen und CF-Spezialambulanzen 
Badezimmers von 50 Patienten mit CF. Im 
Winter wurde in keiner Wasserprobe aus 
privaten Badezimmern P. aeruginosa nach-
gewiesen. Im Sommer waren 2 Proben 
ohne Wasservorlauf Pseudomonas-positiv; 
nach Vorlauf war P. aeruginosa nicht mehr 
nachweisbar [285]. 
Wenn die häusliche Umgebung des Pa-
tienten tatsächlich einen infektionsepide-
miologisch bedeutsamen Beitrag zur Neu-
Kolonisation von Menschen mit CF mit P. 
aeruginosa leisten sollte, bleibt unklar, wa-
rum im Schulalter etwa 50 % und im Er-
wachsenenalter etwa 25 % aller Menschen 
mit CF keine pulmonale Kolonisation mit P. 
aeruginosa aufweisen, obwohl sie im häus-
lichen Umfeld und auch außerhalb der ei-
genen 4 Wände mit hoher Wahrscheinlich-
keit exponiert sind [286].
Wissenschaftlich gesichert ist, dass P. 
aeruginosa-Isolate zwischen den Patienten 
mit CF einer Spezialambulanz oder Klinik 
übertragen werden können [287–291]. Un-
tersuchungen aus Brisbane und Manches-
ter ergaben eine klonale Ausbreitung be-
stimmter epidemischer Isolate, die bei bis 
zu 55 % der P. aeruginosa-positiven Pati-
enten der jeweiligen CF Klinik nachgewie-
sen wurden [292, 293], besonders, wenn 
diese Patienten in den letzten 12 Monaten 
wegen pulmonaler Exazerbationen hospi-
talisiert werden mussten [292].
Van Daele et al. konnten zeigen, dass 
von 213 belgischen CF-Patienten 75 % mit 
dem gleichen P. aeruginosa-Genotyp besie-
delt waren, dass epidemiologische Cluster 
am ehesten durch soziale Kontakte zwi-
schen diesen Patienten einhergingen. Der 
Genotyp der P. aeruginosa-Besiedlung än-
derte sich im weiteren Verlauf nur selten 
[294]. Die Superinfektion mit einem leicht 
übertragbaren epidemischen P. aerugino-
sa-Isolat ist jedoch auch bei Patienten mit 
CF möglich, die zuvor bereits chronisch mit 
einem anderen Stamm besiedelt sind [295].
In einem Rehabilitationszentrum für 
Patienten mit CF betrug der Anteil von Pa-
tienten mit identischem Genotyp nur 4 %; 
die meisten Patienten trugen diese Isolate 
bereits bei der stationären Aufnahme, in 
Einzelfällen kam es zu einer Übertragung 
von Patient zu Patient [296].
Einige Studien im stationären Behand-
lungsumfeld haben klonal identische P. ae-
ruginosa bei Patienten mit CF nicht nur in 
der unbelebten Umgebung (auf Oberflächen 
und Gegenständen), sondern auch in der 
Raumluft nachgewiesen [158, 160] und zwar 
in besonders hoher Konzentration morgens 
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bildung abhängig zu sein [349]. Im klini-
schen Kontext führte dies zu nosokomialen 
Ausbrüchen [350] und Pseudoausbrüchen 
[351]. Auch Chlorhexidin-haltige Mund-
spüllösungen waren in solche Ausbrüche 
involviert [352].
B. cepacia (ehemals Bcc Genomovar I)
Bei Homes et al. war der Krankenhausauf-
enthalt der wichtigste Risikofaktor für die 
Übertragung eines epidemischen Burkhol-
deria cepacia-Isolats (Odds Ratio: 5,47; 
CI95: 1,28–26,86) [346]. Burdge et al. (CF-
Behandlungszentrum mit 95 erwachsenen 
CF-Patienten) führten eine Fall-Kontroll-
studie durch und identifizierten in erster 
Linie die Inhalationstherapie als unabhän-
gigen Risikofaktor für eine Infektion mit 
B. cepacia (Odds Ratio: 28,5; CI95 1,93–
420,58). In dieser Untersuchung wurden 
keine B. cepacia auf den Händen des Per-
sonals oder in Raumluftproben nachge-
wiesen [353]. Andere Arbeitsgruppen iso-
lierten B. cepacia in der Raumluft nach der 
Physiotherapie [354, 355]. Humphreys et 
al. fanden B. cepacia (bis zu 158 cfu/m3; im 
Mittel 32 CFU/m3) in der Raumluft, vor al-
lem bei hustenden Patienten mit CF und 
bis zu 45 min, nachdem die Patienten das 
Isolierzimmer verlassen hatten [356]. 
Nach Drabick et al. konnten B. cepacia in 
der unbelebten Umgebung (auf Kunststof-
foberflächen) vor allem dann für einige 
Stunden infektiös bleiben, wenn es sich 
um Isolate mit dem Potenzial zur epidemi-
schen Ausbreitung handelte, die in Atem-
wegssekreten von Patienten mit CF einge-
schlossen waren [357].
Einige Studien beschäftigen sich mit 
den prognostischen Implikationen der no-
sokomialen Übertragung von B. cepacia 
zwischen Patienten mit CF. Bei Ledson ver-
starben 4 von 5 erwachsenen Patienten mit 
fortgeschrittener CF nach der nosokomia-
len Übertragung eines epidemischen Iso-
lats an einem akuten Cepacia-Syndrom 
[358]. Im Rahmen eines nosokomialen Aus-
bruchs [359] kam es innerhalb eines Jahres 
zu einem Anstieg der B. cepacia-Prävalenz 
von unter 1 % auf 20 %; 18 der 23 neu in-
fizierten Kinder und Jugendlichen mit CF 
trugen wahrscheinlich das gleiche Isolat 
wie der Indexpatient (keine molekularge-
netische Testung). Betroffen waren vor al-
chen und rapidem, oft letal endenden Lun-
genversagen) wurde deutlich, dass es sich 
bei ‚Pseudomonas cepacia’ um einen Erreger 
handelte, der sich epidemisch unter den Pa-
tienten ausbreitete (Zunahme der Prävalenz 
bei den etwa 500 Patienten mit CF des Hos-
pital for Sick Children in Toronto von 10 %, 
1971, auf 18 %, 1981) [333] und dass die 
Ceftazidim-basierte Standardtherapie gegen 
P. aeruginosa bei einem erheblichen Teil die-
ser Patienten nicht wirksam war [69, 330, 
334–336]. Wenig später wurde anhand wei-
terer Fallserien aus den Vereinigten Staaten 
[337–339] deutlich, dass vor allem Patienten 
mit CF und fortgeschrittener Lungenerkran-
kung durch das Cepacia-Syndrom gefährdet 
sind und dass es sowohl zu nosokomialen 
Übertragungen eines dominanten Klons 
[340, 341] als auch zu Übertragungen in ei-
nem Freizeitcamp für Patienten mit CF [342] 
gekommen war. Eine Arbeitsgruppe aus 
Manchester und Edinburgh konnte für den 
Zeitraum 1986–1992 zeigen, dass enge so-
ziale Kontakte zur Ausbreitung eines domi-
nanten epidemischen B. cepacia-Isolats zwi-
schen Patienten mit CF und indirekt damit 
auch zwischen verschiedenen CF-Behand-
lungszentren kam. Enge soziale Kontakte 
zwischen erwachsenen Patienten mit CF 
trugen demnach zur Ausbreitung wichtiger 
Infektionserreger bei [343, 344]. Smyth et 
al. beschrieben die Übertragung von B. ce-
pacia auf einen Säugling mit CF durch Kon-
takte mit anderen kolonisierten CF-Patien-
ten [345].
Das in Großbritannien dominante Iso-
lat (ET12) unterschied sich in der Multilo-
cus-Sequenztypisierung (MLST) nur in we-
nigen genetischen Sequenzen von dem in 
Kanada und in den USA epidemischen Iso-
laten [311]. Patienten, die bereits mit einem 
weniger virulenten Isolat aus dem Bcc ko-
lonisiert sind, können mit hoch-virulenten 
epidemischen Isolaten superinfiziert wer-
den [312]. Auch die nosokomiale Übertra-
gung epidemischer Bcc-Isolate von CF-Pa-
tienten auf stationär behandelte Patienten 
ohne CF ist beschrieben [346, 347]. 
Opportunistische Pathogene des Bcc 
können in bestimmten Desinfektionsmittel-
lösungen (v. a. in Chlorhexidin- und Polyvi-
doniodhaltigen Präparaten) überdauern 
[348]. Diese Eigenschaft scheint nicht von 
ihrer ausgeprägten Fähigkeit zur Biofilm-
ka aufweisen [309, 310]. Wie bei S. aureus 
ist auch bei P. aeruginosa die Frage der 
Übertragung von SCVs von Patient zu Pa-
tient nicht abschließend untersucht.
2.3.7.  Gramnegative Infektionserreger: 
Burkholderia cepacia-Komplex
Die komplexe Mikrobiologie und Taxono-
mie der zum Burkholderia cepacia-Komplex 
(Bcc) gehörigen mind. 10 genetisch defi-
nierten Bakterienspezies (Genomovare) 
wird in aktuellen Übersichtsarbeiten im De-
tail dargestellt, auf die an dieser Stelle nur 
verwiesen werden kann [15, 16, 311, 312].
Infektionserreger des Bcc kommen ubi-
quitär im Erdboden vor allem im Wurzel-
bereich (Rhizosphäre) bestimmter Pflan-
zen vor [311]; der Bezeichnung ‚cepacia’ 
stammt daher, dass B. cepacia die Zwiebel-
fäule auslöst. Es gibt Hinweise darauf, dass 
einige humanpathogene Bcc-Isolate ur-
sprünglich aus Umweltreservoiren in der 
Landwirtschaft stammten (z. B. Zwiebel- 
und Maisplantagen) [311]. Deshalb raten 
einige Autoren zur Vorsicht beim kommer-
ziellen Einsatz von Bcc-Spezies als Biopes-
tizide [313, 314].
Ähnlich wie bei P. aeruginosa handelt 
es sich auch bei Bcc um Biofilm-bildende 
Feuchtkeime aus der Gruppe der Nonfer-
menter [315–319]. Nosokomiale Übertra-
gungen gingen im Rahmen von Ausbrü-
chen unter anderem von kontaminierten 
Medikamenten, Infusions- oder Katheter-
spüllösungen [320–323] sowie kontami-
nierten Inhalations- [324] und Mundpfle-
ge-Lösungen [325, 326] aus.
Bakterien des Bcc werden bei Patien-
ten mit CF deutlich seltener isoliert als z. B. 
S. aureus oder P. aeruginosa. Sie gehören 
jedoch zu den ‚emerging pathogens’ [327], 
d. h. oft multiresistenten Leitkeimen mit zu-
nehmender klinischer und prognostischer 
Bedeutung bei Jugendlichen und erwach-
senen Patienten und erheblichen Implika-
tionen für die Krankenhaushygiene und In-
fektionsprävention [314, 328]. Warum sie 
nahezu ausschließlich bei Patienten mit 
fortgeschrittener CF und bei Patienten mit 
Septischer Granulomatose [329, 330] als 
respiratorische Pathogene in Erscheinung 
treten und nicht auch bei anderen chroni-
schen Lungenerkrankungen vermehrt iso-
liert werden, ist nicht abschließend unter-
sucht [61, 331, 332].
Schon in der Erstbeschreibung des akut le-
bensbedrohlichen Cepacia-Syndroms (mit 
hohem Fieber, sehr hohen Entzündungszei-
2  Erhöhter Gefäßwiderstand in der arteriellen Lungenstrombahn (gemessen in der A. pul-
monalis) bedingt durch einen primär pulmonalen Erkrankungsprozess mit strukturellem 
Umbau des Lungengewebes.
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Bei immunsupprimierten Patienten mit pul-
monaler Infektion durch B. gladioli kam es 
zur Ausbildung von Pleuraempyemen 
[374]; lebensbedrohliche nekrotisierende 
Pneumonien mit sekundärer Sepsis sind 
häufiger bei Patienten mit septischer Gra-
nulomatose [379–381] als bei Patienten mit 
CF beschrieben.
2.3.9.  Gramnegative Infektionserreger: 
Burkholderia pseudomallei
Burkholderia pseudomallei (vormals Pseu-
domonas pseudomallei) ist der Erreger der 
Melioidose, einer in Südostasien, Asien und 
Nordaustralien endemischen, verbreiteten 
Form der Lungenentzündung sowie zum 
Teil septisch verlaufender eitriger Haut- 
und Weichteilinfektionen mit sekundärer 
Abszedierung innerer Organe [382]3. Der 
Erreger wird durch Kontakt zu einer kon-
taminierten Umgebung (Erdboden, Ober-
flächenwasser), durch Aspiration, Inhala-
tion (Staub) und selten auch durch engen 
Kontakt zu infizierten Patienten erworben.
Patienten mit CF, die in eine endemi-
sche Region reisen, können an einer Infek-
tion durch B. pseudomallei erkranken [383]. 
Ein besonderer Aspekt der Melioidose bei 
Patienten mit CF ist der höhere Anteil an 
Patienten mit latent persistierender Infek-
tion trotz erfolgreicher Primärtherapie 
[384, 385]. Patienten mit Melioidose wer-
den im Krankenhaus für die Dauer der Er-
krankung isoliert.
2.3.10.  Gramnegative Infektionserreger: 
Stenotrophomonas maltophilia
Stenotrophomonas maltophilia gehört zu den 
opportunistischen gramnegativen Infekti-
onserregern (Nonfermenter mit der Fähig-
keit, Biofilme auszubilden) und wird selten 
auch bei Patienten mit CF isoliert [386]. Als 
Umgebungsisolat findet sich S. maltophilia 
in Wasser, Erdboden und auf verschiede-
nen Gemüsesorten, wie z. B. Salat. Patien-
ten mit CF, die mit S. maltophilia  kolonisiert 
sind, zeigen meist keine hiermit assoziier-
te Verschlechterung ihrer Lungenfunktion 
und auch langfristig hat die Kolonisation 
mit S. maltophilia  [387] nach heutigem Wis-
sensstand keine negativen Konsequenzen 
für die Gesamtprognose [60, 388, 389]. Al-
lerdings findet sich S. maltophilia häufiger 
in den Atemwegen bei Patienten mit CF 
und weit fortgeschrittener Lungenerkran-
kung, schlechtem Ernährungsstatus, mul-
häufigsten vorkommende Bcc-Spezies; in 
der PFGE-Typisierung kamen sowohl zen-
trumsspezifische Cluster als auch gemein-
same Isolate in verschiedenen Zentren zur 
Darstellung [366]. B. cenocepacia ist einer 
der virulentesten Infektionserreger im Ver-
lauf der pulmonalen Manifestation einer CF.
Virulente epidemische Isolate von B. 
cenocepacia können eine Superinfektion 
von Patienten mit CF auslösen, die bereits 
mit anderen weniger virulenten Bcc-Spe-
zies kolonisiert sind [312]. Die Neuinfekti-
on mit B. cenocepacia geht häufiger als bei 
anderen Bcc mit einem Cepacia-Syndrom 
bzw. mit einer subakuten signifikanten Ver-
schlechterung der pulmonalen Situation 
und mit einer erhöhten Sterblichkeit ein-
her [361, 367, 368]. Patienten, die mit B. ce-
nocepacia (Genomovar III) infiziert sind, ha-
ben zudem eine signifikant schlechtere Pro-
gnose (höhere Sterblichkeit) nach Lungen-
transplantation [365, 369–371]. 
Nach konsequenter Einführung einer 
Segregations- und Isolierungspraxis in 
Kombination mit anderen Hygienemaßnah-
men wurden in der Manchester Adult Cy-
stic Fibrosis Centre Neuinfektionen durch 
B. cenocepacia nahezu ausschließlich durch 
sporadische und nicht mehr durch epide-
mische Bcc-Isolate verursacht [372].
2.3.8.  Gramnegative Infektionserreger: 
Burkholderia gladioli
Burkholderia gladioli [373, 374] ist ein bei 
Gladiolenzüchtern als Phytopathogen unter 
dem Namen Pseudomonas gladioli oder P. 
marginata bekannt. B. gladioli ist jedoch auch 
ein opportunistisches Humanpathogen, das 
schwere pulmonale Exazerbationen bei Pa-
tienten mit CF auslösen kann. Nosokomiale 
Ausbrüche sind beschrieben, wobei die ge-
naue Zuordnung der Spezies mit den heute 
molekulargenetischen Kriterien in älteren 
Studien [375] nicht möglich war, so dass es 
sich bei einem Teil der Isolate wahrschein-
lich nicht um B. gladioli, sondern um andere 
Spezies aus dem Bcc handelte [376, 377]. 
Dieses Beispiel zeigt, wie komplex die 
Typisierung der bei Patienten mit CF nach-
gewiesenen Isolate sein kann, wenn noso-
komiale Transmissionsketten gesichert 
oder ausgeschlossen werden müssen [378]. 
Die enge Zusammenarbeit mit dem Natio-
nalen Referenzzentrum für gramnegative 
Krankenhauserreger kann dabei von erheb-
lichem Nutzen sein. 
lem ältere Patienten mit schlechtem Ernäh-
rungsstatus. 
Nach der Kolonisation kam es bei den 
kolonisierten Patienten zu einer beschleu-
nigten Verschlechterung der Lungenfunk-
tion (überproportional ausgeprägte Abnah-
me des FEV1 im Verlauf) und 5 Kinder 
(22 %) verstarben an subakutem Lungen-
versagen. Die Einführung einer konse-
quenten Segregations- und Isolierungs-
praxis beendete den Ausbruch [359]. Mc-
Closkey et al. fanden im longitudinalen 
Verlauf eine ausgeprägtere Verschlechte-
rung der FEV1 (im Mittel um 6,1 % pro 
Jahr) bei den mit B. cepacia (im Vergleich 
zu den mit P. aeruginosa) kolonisierten Pa-
tienten [360].
Burkholderia multivorans
(ehemals Bcc Genomovar II)
Auch Burkholderia multivorans ist von Pati-
ent zu Patient übertragbar [361, 362]. 
Wahrscheinlich infolge der strikten Segre-
gation von Patienten, die mit B. cenecepacia 
infiziert sind, hat der relative Anteil anderer 
Genomovare des Bcc-Komplexes unter den 
Erstisolaten zugenommen; inzwischen gibt 
es Zentren, in denen B. multivorans zu den 
am häufigsten isolierten Burkholderia spp. 
gehört [362]. Einige wenige dieser epide-
mischen Isolate mit hohem Transmissions-
potenzial bei CF sind phylogenetisch mit 
weltweit nachgewiesenen Umweltisolaten 
von B. multivorans (ST21, ST35) verwandt 
[363]. Auch B. multivorans kann – wenn 
auch seltener als B. cepacia und B. cenoce-
pacia – ein Cepacia-Syndrom auslösen 
[364]. Faroux et al. beschrieben in einer 
Fall-Kontroll-Studie eine hohe Rate an pul-
monaler Hypertension2 als Verlaufskompli-
kation bei Patienten mit CF, die mit einem 
epidemischen B. multivorans-Isolat koloni-
siert waren. Die Sterblichkeit in den nächs-
ten 6 Monaten war bei den mit B. multivo-
rans kolonisierten Patienten und pulmona-
ler Hypertension signifikant erhöht (57 % 
vs. 16 %; p=0,02). 
Patienten, die mit B. multivorans (geno-
movar II) infiziert waren, zeigten – im Un-
terschied zu B. cenocepacia – in einer fran-
zösischen Registerstudie keine signifikant 




In einer italienischen Studie mit 225 Bcc-
Isolaten aus 18 Behandlungszentren war 
Burkholderia cenocepacia mit 61 % die am 3  Siehe http://rki.de Steckbriefe seltener und importierter Infektionskrankheiten, 2006
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Eine Besonderheit, die im Zusammenhang 
mit Infektionen durch Ralstonia pickettii be-
schrieben wurde, ist, dass dieser Erreger 
0,2 µm-Bakterienfilter passieren kann. Hier-
durch kam es in der Vergangenheit zur 
Kontamination ‚sterilfiltrierter’ Lösungen 
für die i.v. Applikation (Folge: Sepsis, oft 
Katheter-assoziiert) und für Inhalationsthe-
rapien und für die Atemgasbefeuchtung 
(Folge: Pneumonie, auch Beatmungs-as-
soziiert) [423–431].
Es gibt bislang nur wenige Fallberich-
te über eine Kolonisation und Infektion von 
Patienten mit CF mit Bakterien des Genus 
Inquilinus spp. (z. B: Inquilinus limosus). 
Diese Bakterienspezies kann zwar auf Se-
lektivagar für Erreger des Bcc angezüch-
tet werden [432, 433], zur Abgrenzung von 
anderen gramnegativen Spezies bedarf es 
jedoch molekulargenetischer Methoden 
[432, 434]. I. limosus ist oft Colistin-resis-
tent. Chiron et al. beschrieben 5 erwach-
sene Patienten mit CF, von denen 4 mit ei-
nem mukoiden, multiresistenten Inquilinus-
Isolat chronisch besiedelt waren. 2 von 5 
trugen den gleichen Genotyp (nosokomi-
ale Übertragung?) und zumindest bei ei-
nem der Patienten kam es im Verlauf zu ei-
ner deutlichen Verschlechterung der Lun-
genfunktion. Multiple i.v. Behandlungskur-
se mit Imipenem/Cilastatin führten nicht 
zu einer Eradikation des Erregers [435]
Schmoldt et al. verfolgten den klinischen 
Verlauf bei 6 Patienten mit CF, die mit I. li-
mosus in den Atemwegen kolonisiert waren; 
bei 5 von 6 wurde der Erreger im Kontext 
akuter Exazerbationen oder subakuter Ver-
schlechterung der Lungenmanifestation 
nachgewiesen. Alle Patienten bildeten spe-
zifische Antikörper vom Typ IgG gegen den 
Erreger [436]. Eine Arbeitsgruppe aus Ulm 
identifizierte I. limosus in den Atemwegen 
von 2 Jugendlichen mit CF, von denen der 
eine über mehr als 9 Monate mit diesem Er-
reger besiedelt war. Beide Patienten hatten 
trotz chronischer Pseudomonas-Besiedlung 
eine vergleichsweise gute Lungenfunktion, 
die durch die vorübergehende Besiedlung 
mit I. limosus nicht zusätzlich beeinträchtigt 
wurde. Die Autoren gaben für ihr CF-Pati-
entenkollektiv eine Prävalenz der Kolonisa-
tion mit I. limosus von 2,4 % an [433]. Hayes 
et al. fanden bei einem erwachsenen Pati-
enten mit CF eine klinische Korrelation zwi-
schen der Infektion mit I. limosus und einer 
signifikanten pulmonalen Verschlechterung 
über 12 Monate [437]. Bittar stellten 2008 
die bis dahin international publizierten 18 
Fälle einer I. limosus-Infektion bei Patienten 
2.3.12.  Gramnegative Infektionserreger: 
Achromobacter xylosoxidans
Achromobacter (vormals Alcaligenes) xylos-
oxidans sind oft multiresistente und daher 
schwierig zu behandelnde, selten von Pa-
tient zu Patient oder aus einer gemeinsa-
men Reservoir in der Umgebung der Pati-
enten nosokomial übertragene opportunis-
tische Pathogene bei Patienten mit CF [406, 
407]. Die Erstinfektion und auch die chro-
nische Kolonisation können von akuten 
Exazerbationen der pulmonalen Manifes-
tation der CF begleitet sein [408]. In einer 
retrospektiven Fall-Kontroll-Studie von De 
Baets et al. [409] lag das mediane Lebens-
alter beim Erstnachweis von A. xylosoxidans 
bei 20 Jahren (11–27 Jahren). Während frü-
here Studien keine eindeutige Korrelation 
zwischen der A. xylosoxidans-Infektion mit 
einer chronischen respiratorischen Ver-
schlechterung darstellen konnten [409, 
410] fanden Hansen et al. chronisch erhöh-
te Entzündungsmediatoren und einen ste-
tigen Abfall der FEV1, der mit dem bei einer 
chronischen P. aeruginosa-Kolonsation ver-
gleichbar war [411].
2.3.13.  Gramnegative Infektionserre-
ger: Bordetella spp.
Der Empfehlung der Ständigen Impfkom-
mission beim RKI folgend sollen auch Pa-
tienten mit CF gegen Infektionen durch 
Bordetella pertussis grundimmunisiert wer-
den und alle 10 Jahre eine Auffrischimp-
fung erhalten [412–416]. Diese gilt mit dem 
Ziel der Herdenimmunität (indirekter 
Schutz des Patienten) unbedingt auch für 
enge Kontaktpersonen. Die Impfung gegen 
B. pertussis erzeugt jedoch keine Kreuzim-
munität gegen andere Spezies des Genus 
Bordetella, wie z. B. B.bronchiseptica [417, 
418] B. parapertussis [419] und andere, sel-
tene Bordetella spp., die bei Patienten mit 
CF gefunden wurden [419, 420]. Eine Über-
tragung von Patient zu Patient ist möglich 
(Kontakt- und Tröpfcheninfektion).
2.3.14.  Gramnegative Infektionserreger: 
Ralstonia spp, Inquilinus spp. 
und Chrysobacterium spp.
Mit molekulargenetischer Diagnostik konn-
ten Coenye et al. im Sputum von Patienten 
mit CF Ralstonia spp. nachweisen [421, 
422]. Ralstonia spp. wurden früher auch 
dem Genus Pseudomonas zugeordnet und 
sind, was die Übertragungswege und die 
Reservoire in der unbelebten Umgebung 
der Patienten angeht, wahrscheinlich mit 
diesen vergleichbar. 
tiplen Vorbehandlungen mit Antibiotika 
und Steroidtherapie (bei ABPA) [388, 390–
393]. Ratnalingham et al. beschrieben Ka-
theter-assoziierte Bakteriämien durch S. 
maltophilia bei 2 Patienten mit CF und voll 
implantiertem Port-System [394].
Denton et al. führten in der häuslichen 
Umgebung, in einer Spezialambulanz und 
in einer stationären Behandlungseinheit für 
CF-Patienten Umgebungsuntersuchungen 
durch und wiesen S. maltophilia vorwiegend 
in Wasserreservoiren (Trinkwasser, Perla-
toren, Siphons) nach [395]. Die molekular-
genetische Typisierung der Isolate ergab 
identische Isolate bei 4 von 41 Patienten, 
wobei diese Isolate wahrscheinlich durch 
den Kontakt zu einem gemeinsamen Um-
gebungsreservoir erworben wurden [395]. 
Das Ausspülen von Inhalationszubehör mit 
Leitungswasser ist eine mögliche Quelle 
der Kontamination mit S. maltophilia und im 
Verlauf auch der Kolonisation der Patien-
ten. Woodhouse et al. konnten zeigen, dass 
Inhalationszubehör nach 5–7 Tagen mit S. 
maltophilia kontaminiert war, wenn es mit 
ungefiltertem Leitungswasser gespült wur-
de. Durch den Einsatz von 0,2 µm Wasser-
filtern konnte eine solche Kontamination 
verhindert werden [396].
2.3.11.  Gramnegative Infektionserreger: 
Pandoraea spp.
Pandoraea apista wurde erst vor etwa 10 
Jahren als nosokomial übertragbarer pul-
monaler Infektionserreger bei Patienten 
mit CF beschrieben [397–399]. P. apista ist 
intrinsisch resistent gegen Colistin [61] und 
kann daher unter einer Inhalationsprophy-
laxe mit Colistin [400–403] selektioniert 
werden. Joergensen et al. beschrieben ei-
nen Ausbruch mit 6 Patienten, die sich wäh-
rend eines Wintercamps und nachfolgen-
der Hospitalisierung mit P. apista ange-
steckt hatten und bei denen es im Verlauf 
zu einer signifikanten Verschlechterung 
der Lungenfunktion kam [397]
Auch bei diesem Erreger sind komple-
xe molekulargenetische Untersuchungen 
erforderlich, um die Übertragung klonal 
identischer Isolate zu sichern [404]. 
Johnson et al. beschrieben einen 
16-jährigen Patienten mit CF und chroni-
scher pulmonaler Besiedlung durch P. apis-
ta mit sekundärer Sepsis und Nachweis von 
P. apista in der Blutkultur mit Resistenz ge-
gen Aztreonam, Cefepim, Ceftazidim, Ci-
profloxacin, Meropenem, Piperacillin/Ta-
zobactam, Tobramycin, Amikacin und Co-
trimoxazol [405].
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Bakterienspezies im Sputum von Patienten 
mit CF liegen bislang keine Daten vor.
2.3.17  Nicht-tuberkulöse  
Mykobakterien (NTM)
Zahlreiche Publikationen der letzten Jahre 
berichten über den Nachweis von nichttu-
berkulösen Mykobakterien (NTM) in Atem-
wegssekreten von Kindern und Jugendli-
chen [457–461] sowie von Erwachsenen 
mit CF [462–464]. 
NTM sind ubiquitär in der Umwelt (Erd-
boden, Wasser, auch in Biofilmen organi-
siert oder an Staubpartikel gebunden) [465, 
466] vorkommende säurefeste Stäbchen-
bakterien, die bei immunkompetenten Kin-
dern vor allem als Erreger einer chroni-
schen Lymphadenitis vorkommen [467]. 
Lebensbedrohlich verlaufende, auch inva-
sive Infektionen sind bei hochgradig im-
munsupprimierten Patienten beschrieben 
[30]. Neben vielen anderen möglichen Re-
servoiren kommt auch Wasser für den 
menschlichen Gebrauch als Quelle für 
NTM-Übertragungen in Betracht [277, 396, 
468]. Die bei Patienten mit CF am häufigs-
ten gefundenen NTM Spezies sind Myco-
bacterium avium, M. intrazellulare, M. ab-
scessus, M. chelonae und M. fortuitum [465, 
469]. Während die Mehrzahl der Patienten 
mit CF und Nachweis von NTM in den 
Atemwegen hierdurch nicht zusätzlich be-
einträchtigt zu sein scheint [470], kommt 
es bei einigen Patienten (übereinstimmend 
mit den Diagnosekriterien der American 
Thoracic Society; ATS [471]) zu akuten Exa-
zerbationen und einem rascheren Fort-
schreiten der Lungenmanifestationen (Tra-
cheobronchitis, Pneumonie); diese Patien-
ten profitieren häufig von einer gegen NTM 
gerichteten Therapie [459, 465, 472, 473]. 
Auch NTM werden wahrscheinlich durch 
die Azithromycin-Langzeittherapie von Pa-
tienten mit CF, die mit P. aeruginosa kolo-
nisiert sind, im Wachstum gehemmt [474, 
475]. Die pulmonale Kolonisation mit As-
pergillus spp. und die Therapie der ABPA 
mit Kortikosteroiden scheinen signifikante 
Risikofaktoren für die Besiedlung mit NTM 
zu sein [476, 477].
Bange et al. fanden in einer retrospekti-
ven Analyse von 1062 Sputumproben (214 
Patienten mit CF, von denen bei 5 Patienten 
36 Nachweise von M. abscessus erfolgten) 
mit molekulargenetischen Methoden keinen 
Hinweis auf eine nosokomiale Übertragung 
von Patient zu Patient [478]. Andere Arbeits-
gruppen fanden ebenfalls keine Hinweise 
auf eine nosokomiale Übertragung [457, 
nes kolonisierten Patienten als neuer Fall 
gezählt. 339 Aufnahmen von 109 mit MR 
gramnegativen Isolaten kolonisierten oder 
infizierten Patienten mit CF wurden doku-
mentiert. Bei 79 % war der Besiedlungs-
status bei Aufnahme bekannt und P. aeru-
ginosa war die häufigste in diesem Kontext 
isolierte Bakterienspezies. 
Bei 9 Patienten mit CF wurden die MR-
Isolate erst nach einem stationären Aufent-
halt von mehr als 48 h erstmals nachgewie-
sen [454]. 
Vonberg et al. haben sich dem Problem 
der Isolierungsmaßnahmen bei Patienten 
mit CF, die mit bestimmten gramnegativen 
Infektionserregern kolonisiert oder infiziert 
sind, in weiteren Publikationen angenom-
men. Die im Abschnitt Prävention vorge-
schlagenen Maßnahmenbündel beziehen 
sich u. a. auf diese Arbeiten [49, 50].
In einer aktuellen Publikation der Kon-
siliarlabore für Mukoviszidose-Bakteriolo-
gie über die Resistenzsituation von P. aeru-
ginosa-Isolaten bei Patienten mit CF [27] 
wird hervorgehoben, dass die Resistenzra-
ten gegenüber Ceftazidim, Ciprofloxacin, 
Meropenem, Tobramycin und Colistin in 
den Jahren 2000–2008 auf vergleichswei-
se hohem Niveau annähernd stabil geblie-
ben sind (z. B. 39–46 % für Ceftazidim, 28–
37 % für Meropenem, 44–48 % für Cipro-
floxacin bei Patienten ≥ 18 Jahre). Die 
höchsten Resistenzraten betreffen das so-
wohl systemisch als auch inhalativ einge-
setzte Tobramycin (57–73 % bei Patienten 
≥ 18 Jahre), die niedrigsten wurden für das 
fast ausschließlich inhalativ eingesetzte Co-
listin gefunden (< 7 %). Auch bei Patienten 
unter 18 Jahre sind bereits 18–26 % der P. 
aeruginosa-Stämme Ciprofloxacin resistent.
2.3.16 Opportunistische Anaerobier
Insbesondere bei Patienten mit CF, fortge-
schrittener Lungenerkrankung, Bronchi-
ektasen, ausgeprägter Sekretretention und 
chronischer Besiedlung mit P. aeruginosa 
[3], wurden in Sputumproben zahlreiche 
obligat anaerobe Bakterienspezies isoliert 
[455]. Bei Worlitzsch et al. waren die obli-
gat anaeroben Isolate (z. B. Staphylococcus 
saccharolyticus oder Peptostreptococcus pre-
votii) in 58 % resistent gegen die antibak-
terielle Therapie der akuten Exazerbatio-
nen [456]. Zur prognostischen Bedeutung 
und zu krankenhaushygienischen Implika-
tionen des Nachweises obligat anaerober 
mit CF zusammen. Bei 10 von 18 Patienten 
kam es im zeitlichen Kontext zum Erstnach-
weis zu einer mehr oder weniger ausgepräg-
ten pulmonalen Exazerbation der CF [438]. 
Über die Umgebungsreservoire und die 
Übertragungswege von I. limosus gibt es bis-
lang keine aussagekräftigen Studien. Es gibt 
einen Fallbericht über eine früh-postopera-
tive Kunstklappen-Endokarditis, verursacht 
durch diesen Erreger [439].
Lambiase et al. identifizierten 35 mul-
tiresitente Chryseobacterium spp.-Isolate 
bei 22 Patienten mit CF. Die molekularge-
netische Typisierung deutete nicht auf no-
sokomiale Übertragungen hin [440]
2.3.15.  Multiresistente (MR)  
gramnegative Erreger
Die Multiresistenz, die extensive Antibio-
tikaresistenz und in seltenen Fällen auch 
die Panantibiotikaresistenz von Infektions-
erregern, die in den Atemwegssekreten 
von Patienten mit CF nachgewiesen wer-
den [441], ist zum einen eine Herausforde-
rung für eine erfolgreiche Therapie [66, 
386, 401, 442–448], zum anderen ist sie ein 
wichtiges zusätzliches Argument für spe-
zielle Isolierungsmaßnahmen in Spezi-
alambulanzen und stationären Behand-
lungseinheiten [48, 57, 287, 293, 449, 450]. 
Ein ausgezeichnetes Review zu diesem 
Thema wurde 2006 von Waters & Ratjen 
publiziert [57]. Sehr häufig handelt es sich 
um gramnegative Erreger, die Betalakta-
masen mit erweitertem Wirkungsspektrum 
bilden (ESBL) [451, 452].
Vonberg et al. haben in einer prospekti-
ven Studie über 36 Monate die Prävalenz 
MR gramnegativer Isolate in einem deut-
schen Universitätsklinikum untersucht und 
dabei festgestellt, dass P. aeruginosa in die-
sem Kontext die häufigste Erregerspezies 
war, dass die Hälfte der Isolate nosokomial 
erworben wurde und dass MR-Isolate auf 
4,7 % der Kontaktpatienten übertragen wur-
den [seltener als MRSA (9 %) und ESBL-
Bildner (11 %)]. In diese Studie wurden kei-
ne Patienten mit CF aufgenommen, sie zeigt 
jedoch, dass in hoch spezialisierten Kliniken 
das prinzipielle Risiko einer Exposition von 
CF-Patienten gegenüber MR gramnegati-
ven Isolaten besteht [453]. 
Die gleiche Arbeitsgruppe hat von 
2002–2004 die Prävalenz MR gramnegati-
ver Isolate bei Patienten mit CF untersucht. 
Dabei wurde jede stationäre Aufnahme ei-
4  Isolate mit in-vitro-Resistenz gegen weniger als zwei der untersuchten Antibiotikaklassen.
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destens 30 % der Isolate genetisch nahe 
verwandt. Zwischen Geschwistern mit CF 
wurde eine Übertragung identischer Isola-
te beobachtet [491]. Ob bei Patienten mit 
CF die Kolonisation mit Candida spp. in den 
Atemwegen einen von anderen Faktoren 
unabhängigen negativen Einfluss auf den 
Verlauf der Erkrankung hat, ist noch nicht 
ausreichend untersucht. In einer aktuellen 
Studie war die intermittierende und die 
chronische Kolonisation der Atemwege bei 
Patienten mit CF (49 % der Patienten wa-
ren kolonisiert) durch Candida spp. mit ei-
ner subakuten Verschlechterung der Lun-
genfunktion und häufigeren stationär be-
handelten Exazerbationen der CF assozi-
iert. Die Besiedlung mit Candida spp. 
scheint die chronische Infektion mit Pseu-
domonas spp. zu begünstigen (und vice 
versa) [512]. Tatsächlich gibt es nach wie 
vor keinen einheitlich definierten cut-off 
(z. B. eine Keimzahl im Sputum) für eine 
‚signifikante Kolonisation’ mit Candida spp. 
bei Patienten mit CF [513]. Candida spp. 
sind Erreger von NI und können vor allem 
durch enge Kontakte, z. B. über die Hände 
des Behandlungsteams [514–516], aber 
auch über kontaminierte Gegenstände und 
Medizinprodukte, von Patient zu Patient 
übertragen werden [153, 517, 518]. Eine 
gute klinische Praxis in Bezug auf die Be-
achtung von Standardhygienemaßnahmen 
kann das Risiko einer solchen Übertragung 
minimieren.
2.4.3.  Pilzinfektionen durch  
Scedosporium spp. und 
Exophiala dermatitidis
Verschiedene Arbeitsgruppen haben bei 
Patienten mit CF Scedosporium spp. nach-
gewiesen [519–523]. Scedosporien gehören 
zu den im Erdboden vorkommenden, dun-
kelgefärbten Schimmelpilzen („Schwärze-
pilzen“). Man findet sie in der Umwelt zum 
Beispiel auf verrottendem Holz und verder-
bendem Gemüse. Scedosporium spp. sind 
sehr seltene Erreger invasiver Pilzinfektio-
nen bei hochgradig immunsupprimierten 
Patienten [522, 524–526].
Cimon et al. untersuchten in einer Stu-
die über 5 Jahre das Vorkommen von Sce-
dosporium apiospermum bei 128 Patienten 
mit CF und wiesen diesen Pilz in den Atem-
wegen von 11 Patienten nach (8,6 %). Bei 2 
der kolonisierten Patienten kam es zu Sym-
ptomen, die denen einer ABPA ähnelten 
[519]. Guignard et al. berichteten von einem 
Patienten mit CF, bei dem sich ausgehend 
von einem pulmonalen Scedosporium-Infek-
siven (disseminierten) Infektion durch As-
pergillus spp. [499]. Die häufigste Manifes-
tation der mit Aspergillus spp. assoziierten 
Erkrankungen bei Patienten mit CF ist mit 
einer Prävalenz von 6–25 % die allergische 
bronchopulmonale Aspergillose (ABPA). 
Bei der ABPA kommt es infolge der pulmo-
nalen Besiedlung mit Aspergillus spp. (meist 
A. fumigatus) zu einer verzögerten, v. a. 
über TH2-Zellen vermittelten, zellulären 
Hypersensitivitätsreaktion mit begleitender 
Hyperproduktion spezifischer Antikörper 
vom Typ IgE. Die Folge ist eine zunehmen-
de entzündlich-obstruktive und schließlich 
auch restriktive (fibrosierende) Ventilati-
onsstörung [500–502]. 
Hier ist nicht der Erreger selbst, son-
dern die Immunantwort auf den Erreger 
ausschlaggebend für den klinischen 
Schweregrad [503, 504]. Patienten mit 
ABPA werden über längere Zeiträume in-
halativ und systemisch mit Kortikosteroi-
den behandelt und erhalten zum Teil auch 
gegen Aspergillus spp. wirksame Triazolan-
timykotika wie Itraconazol [505, 506] oder 
Voriconazol [507]. Der Nachweis einer 
chronischen Besiedlung mit Aspergillus 
spp. und die Therapie der ABPA mit Korti-
kosteroiden ist mit dem Auftreten verschie-
dener bakterieller Pathogene in den Atem-
wegen assoziiert (siehe oben; [508]). Mo-
lekulargenetische Typisierungen haben ge-
zeigt, dass einige der Patienten mit CF ei-
ner Spezialabteilung mit klonal identischen 
Aspergillus-Isolaten kolonisiert waren [509, 
510]. Dies könnte auf ein gemeinsames Re-
servoir in (der Umgebung) der Abteilung 
hinweisen. Aspergillus spp. werden in aller 
Regel nicht von kolonisierten oder infizier-
ten Patienten auf andere Patienten übertra-
gen. Lediglich in einer Studie bei Patienten 
nach Lebertransplantation wurden Hinwei-
se auf eine aerogene Aspergillus-Übertra-
gung von Patient zu Patient gefunden. Die 
Quelle der Freisetzung waren jedoch nicht 
besiedelte oder infizierte Atemwege, son-
dern großflächige, mit A. fumigatus infizier-
te Wunden [511].
2.4.2.  Pilzinfektionen durch  
Candida spp.
Muthig et al. untersuchten mit molekular-
biologischen Methoden prospektiv über 30 
Monate das Vorkommen, die Persistenz 
und die in-vitro-Empfindlichkeit von Can-
dida spp. bei 56 Patienten mit CF. Die mitt-
lere Dauer der Kolonisation mit einer Spe-
zies lag bei ≥ 9 Monaten. Bei Patienten mit 
häufigem Candida-Nachweis waren min-
470, 479–481]. Hingegen konnten Jonsson 
et al. mittels PFGE-Typisierung bei 2 Ge-
schwistern mit CF und bei 2 weiteren Pati-
enten ohne Kontakt zu diesen Kindern oder 
untereinander identische M. abscessus-Iso-
late nachweisen [482]. Die Isolate der ande-
ren 24 Patienten zeigten keine Übereinstim-
mung. Zusammenfassend sprechen die bis-
her verfügbaren Daten nicht für eine signi-
fikante nosokomiale Übertragung von NTM 
bei Patienten mit CF.
2.3.18 Clostridium difficile
Auch Patienten mit CF können an einer le-
bensbedrohlichen Form der Clostridium dif-
ficile-assoziierten Enterokolitis (Pankolitis) 
erkranken, die klinisch oft schwierig von 
einem distalen intestinalen Obstruktions-
syndrom (DIOS) und anderen gastrointes-
tinalen Manifestationen der CF abzugren-
zen ist [483–488].
2.4. Pilze
Mit speziellen mikrobiologischen Metho-
den [15, 16, 64] lassen sich zahlreiche Pilz-
spezies in den Atemwegen von Patienten 
mit CF nachweisen [489, 490], von denen 
einige opportunistische Krankheitserreger 
sind, während bei vielen anderen die Kon-
sequenzen einer Kolonisation für das Fort-
schreiten der pulmonalen Manifestation 
einer CF noch nicht ausreichend untersucht 
sind [491].
2.4.1.  Pilzinfektionen durch 
Aspergillus spp.
Aspergillus spp. sind ubiquitär in der Natur 
vorkommende Fadenpilze, die sich als Sa-
prophyten in feucht-warmem Klima auf 
zerfallendem organischen Material ver-
mehren. Die Aufnahme in den Organismus 
erfolgt vorwiegend über die Inhalation von 
in der Atemluft schwebenden Pilzsporen 
(Konidien), deren Durchmesser unter 5 µm 
liegt und die daher auch in die tiefen Atem-
wege gelangen können. Aspergillus spp. 
können bei Patienten mit CF eine spezielle 
Form der Tracheobronchitis auslösen [492]. 
In den tiefen Atemwegen können sich 
durch eine lokale Vermehrung in präfor-
mierten Hohlräumen (z. B. Kavernen) um-
schriebene Aspergillome [493–495] ausbil-
den. Im Unterschied zu hochgradig immun-
supprimierten Patienten mit lang anhalten-
der Granulozytopenie [30, 496] kommt es 
bei Patienten mit CF außerhalb des klini-
schen Kontexts der Lungentransplantation 
[497, 498] nur äußerst selten zu einer inva-
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hörigen Geräte konsekutiv von verschiede-
nen stationär behandelten Patienten mit CF 
genutzt werden. Nicht nur die Inhalations-
masken oder Mundstücke, sondern auch 
sonstiges Zubehör, wie z. B. Spritzen zur 
Abmessung von Kochsalzlösung, Verbin-
dungsschläuche und das Inhalationsgerät 
selbst, werden während des Gebrauchs kon-
taminiert. Das alleinige Abspülen mit Lei-
tungswasser dekontaminiert die Gerätschaf-
ten nicht ausreichend [568] und kann zu 
einer Kontamination des Inhalationszube-
hörs mit Feuchtkeimen, wie P. aeruginosa 
und S. maltophilia führen [569, 570]. Bei 
Woudhouse et al. konnte durch die Verwen-
dung von 0,2 µm-Wasserfiltern eine Konta-
mination von Inhalationszubehör durch S. 
maltophilia-haltiges Leitungswasser vermie-
den werden [396].
Auch ‚destilliertes Wasser’ kann mit 
Krankheitserregern kontaminiert sein und 
sollte daher nicht zum Abspülen zuvor des-
infizierten Inhalationszubehörs verwendet 
werden [565, 571, 572]. 
Die Dekontamination von Inhalations-
zubehör mit Haushaltsessig ist keine zu 
empfehlende Methode, da wichtige Erre-
ger (v. a. S. aureus) durch Haushaltsessig 
nicht abgetötet werden [571]. Die Dampf-
reinigung in sogenannten ‚Vaporisatoren’ 
(z. B. NUC MedicPro™; vielerorts in Haus-
halten zur hygienischen Aufbereitung von 
Babyflaschen im Einsatz) ist bei bestim-
mungsgemäßem Gebrauch nach vom Her-
steller (MAPA GmbH, Zeven) vorgelegten 
Gutachten ein sicheres Verfahren der Des-
infektion von Inhalationszubehör [573].
Die 4 Schritte der täglichen Aufberei-
tung von Inhalationszubehör [574] sind 
–  die mechanische Reinigung (meist mit 
einem milden Spülmittel) zur sorgfältigen 
Entfernung von Sekretresten, 
–  die Desinfektion* mit einem geeigneten 
Desinfektionsmittel [575, 576] oder die 
Dekontamination, z. B. in einem Vapori-
sator nach Herstellerangaben,
–  die vollständige Trocknung,
–  anschließend erfolgt eine kontamina-
tionsgeschützte Lagerung (z. B. in ei-
nem frischen Küchenhandtuch, das 
ebenfalls bei 60 °C gewaschen und 
gebügelt wurde) [571].
*  Nach Desinfektion ist zusätzlich das Ab-
spülen des desinfizierten Zubehörs mit 
sterilem oder sterilfiltriertem Wasser 
zwingend erforderlich, da die Patienten 
sonst Rückstände des Desinfektionsmit-
tels inhalieren. 
ge. In dieser retrospektiven Studie war die 
routinemäßige Blutentnahme aus dem Port 
ein unabhängiger Risikofaktor für eine In-
fektion [543]. Bei Aitken et al. (65 Patienten 
mit CF, 87 Ports) lag über 10 Jahre die Inzi-
denzdichte Port-assoziierter Infektionen bei 
0,13/1000 Anwendungstage [544]. In einem 
pädiatrischen Kollektiv von Patienten mit 
CF aus Melbourne (57 Ports bei 44 Kindern; 
mediane Anwendungsdauer 23 Monate) 
traten bei 32 % der Patienten mindestens 
einmal im Verlauf lokale oder systemische 
Port-assoziierte Infektionen auf; in 9 % kam 
es zur Katheter-assoziierten Bakteriämie 
(ID 0,1/1000 Anwendungstage) [545]. 
In einer 2008 publizierten retrospekti-
ven Studie aus Birmingham (165 Ports bei 
109 Patienten mit CF; mediane Anwen-
dungsdauer 48 Monate) lag die Inzidenz-
dichte Port-assoziierter Infektionen bei 
0,16/1000 Anwendungstage [546]. 
In einer Studie mit erwachsenen Patien-
ten mit CF waren die Port-Katheter bis zu 6 
Jahre in Gebrauch [547]. Selbstverständlich 
gelten die üblichen Regeln der Antisepsis 
bei Injektionen und Punktionen [46], bei der 
Zubereitung von i.v. applizierbaren Medi-
kamenten [323, 548, 549] sowie im Umgang 
mit Gefäßkathetern auch bei Patienten mit 
CF [39, 40]. Hilfreiche Informationen zur In-
fektionsprävention während der Pflege von 
Patienten mit CF und dauerhaft implantier-
ten Kathetersystemen [550] vom Typ Port, 
Hickman oder Broviac finden sich in den 
entsprechenden Empfehlungen der onko-
logischen Fachgesellschaften [551–555].
2.6.  Infektionsrisiken der  
Inhalationstherapie
Die Inhalation von Medikamenten, insbe-
sondere von Sekretolytika, Bronchodilata-
toren und Antibiotika ist ein wichtiger Be-
standteil der Routinebehandlung bei Pati-
enten mit CF [402, 556–559]. Die Patienten-
umgebung und das verwendete Inhalations-
zubehör wird durch die Inhalationsbehand-
lung mit Infektionserregern kontaminiert 
[158, 160, 560–563]. Johansen et al. berich-
teten über 2 Ausbrüche Colistin-resistenter 
P. aeruginosa und empfahlen zur Vermei-
dung einer Umgebungskontamination, in 
Spezialambulanzen für Patienten mit CF kei-
ne Inhalationstherapie mit Colistin durch-
zuführen [564]. Bei unsachgemäßer Aufbe-
reitung kann Inhalationszubehör zu einem 
Umgebungsreservoir für Infektionserreger 
werden [565–567]. Dies ist besonders pro-
blematisch, wenn die der Abteilung zuge-
tionsfokus eine Spondylodisziitis ausbilde-
te. Dieser Patient hatte zuvor Voriconazol 
erhalten [521]. Defontaine et al. fanden in 
molekulargenetischen Analysen keinen Hin-
weis auf eine klonale Ausbreitung der bei 
Patienten mit CF nachgewiesenen Scedo-
sporium apiospermum-Isolate [520]. 
Exophiala (Wangiella) dermatitidis sind Pil-
ze, die ebenfalls im Erdboden und auf ver-
rottenden Pflanzen vorkommen. Sie kön-
nen – meist nach Hautverletzungen durch 
Dornen oder Holzsplinte – eine tiefe Haut- 
und Weichteilinfektion (Phaeohyphomyco-
se) auslösen. Extrem selten sind diese Pilze 
als Erreger systemischer Infektionen be-
schrieben, die u. a. auch das zentrale Ner-
vensystem (eosinophile Meningoencepha-
litis) betrafen [527–529]. 
Horre et al. untersuchten in einer Stu-
die über 18 Monate 439 Proben aus den 
Atemwegen von 81 CF-Patienten und wie-
sen bei 6 % aller Patienten mindestens ein-
mal Exophiala dermatitidis nach [530]. Na-
gano fanden E. dermatitidis in den Atem-
wegssekreten bei 2 von 50 erwachsenen 
Patienten mit CF [531]. Spezielle, über die 
Standardhygiene hinausgehende Maßnah-
men erscheinen im Umgang mit Patienten, 
die mit Erregern dieses Abschnitts koloni-
siert oder infiziert sind, nicht gerechtfertigt.
2.5.  Katheter-assoziierte 
Blutstrominfektionen
Viele Patienten mit CF benötigen in unter-
schiedlichen Abständen intravenöse Zugän-
ge, meist zur Verabreichung von Antibioti-
kazyklen (über 10–14 Tage). Sichere venö-
se Zugänge begünstigen die ambulante Ver-
abreichung zuhause, die auch als ‚Intrave-
nöse Heimtherapie’ bezeichnet wird [258]. 
Vor allem Jugendliche und erwachsene Pa-
tienten ziehen die intravenöse Heimthera-
pie einem erneuten Aufenthalt im Kranken-
haus vor [532–539]. Insgesamt treten infek-
tiöse Komplikationen bei Patienten mit CF 
und voll implantierten Gefäßkathetern 
(Ports) [540] vergleichsweise selten auf 
[541, 542]. Ratnalingham et al. berichteten 
über mit Portkathetern assoziierte S. malto-
philia-Bakteriämien bei 2 Patienten mit CF 
[394]. Munck et al. untersuchten in einer 
retrospektiven multizentrischen Studie 452 
Portkatheter bei 315 Patienten mit CF. Die 
mittlere Anwendungsdauer der Katheter 
lag bei 32 Monaten. Die Inzidenz Port-as-
soziierter Infektionen lag bei 9,3 %, die In-
zidenzdichte bei 0,3/1000 Anwendungsta-
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dukte unter Testbedingungen vom Herstel-
ler geprüft wurden, die nicht den vergleichs-
weise extremen Belastungen, z. B. während 
der Messung der forcierten Einsekundenka-
pazität, entsprachen [593]. Auch Canakis et 
al. fanden erhebliche Unterschiede (mehre-
re log-Stufen) in der Filtereffizienz im Ver-
gleich der Produkte von 6 verschiedenen 
Hersteller [594].
2.9.  Infektionsrisiken der  
Bronchoskopie
Bei Patienten mit CF werden diagnostische 
und therapeutische Bronchoskopien durch-
geführt [595–598]. Dabei besteht zum ei-
nen das Risiko einer Umgebungskontami-
nation, zum anderen das Risiko einer no-
sokomialen Übertragung von Infektionser-
regern auf den bronchoskopierten Patien-
ten [599, 600].
2.10.  Infektionsrisiken durch  
Sondenernährung und  
PEG-Anlage
Patienten mit CF sind mitunter nicht in der 
Lage, ihren erhöhten Bedarf an Kalorien 
und Nährstoffen allein durch regelmäßiges 
Essen und Trinken zu decken. 
In diesem Kontext kann der Grad der 
Unterernährung den Allgemeinzustand und 
die Schwere der verschiedenen Manifesta-
tionen der CF widerspiegeln und auch pro-
gnostisch von Bedeutung sein [54, 601, 
602]. Ein Teil der Patienten erhält zur Ver-
besserung der Ernährungssituation (und 
damit auch konsekutiv zur Stabilisierung 
oder Verbesserung der pulmonalen Mani-
festation der CF [603, 604]) eine perkutane 
endoskopische Gastrostomie (PEG) [605]. 
Die genaue Inzidenz von nosokomialen In-
fektionen, die mit der Anlage einer PEG bei 
Patienten mit CF nach Anlage und während 
des Gebrauchs assoziiert sind, ist nicht be-
kannt. Aus den bislang publizierten Fallse-
rien mit relativ kleiner Patientenzahl kann 
nicht abgeleitet werden, dass das mit der 
PEG-Anlage verbundene Infektionsrisiko 
bei Patienten mit CF größer ist als in ande-
ren Patientengruppen. Fortunato et al. ana-
lysierten retrospektiv den Verlauf bei 760 
Kindern und Jugendlichen nach PEG-An-
lage (1994–2005) und fanden oberflächli-
che Wundinfektionen bei 4 % der Kinder 
vor und bei 20 % der Kinder im weiteren 
Verlauf nach Entlassung [606]. Robertson 
et al. beobachteten in einer kleinen Fallse-
rie mit 20 Patienten mit CF keine infektiö-
m3). B. cepacia wurde auch auf den Kissen 
der Patienten nachgewiesen [355]. Neben 
der Übertragung respiratorischer Patho-
gene zwischen Patienten mit CF durch un-
zureichende Hygienemaßnahmen wäh-
rend und nach der PT besteht auch das 
Risiko einer Übertragung CF-typischer Er-
reger auf andere Patienten mit chronischen 
Lungenerkrankungen, die in/von der glei-
chen PT-Abteilung betreut werden [584]. 
Wenn Schwimmbäder oder Wasserthera-
piebäder von Patienten mit CF genutzt wer-
den, ergeben sich spezielle Probleme 
durch die mögliche Exposition der Patien-
ten gegenüber Feuchtkeimen und ggf. 
auch durch den Eintrag von multiresisten-
ten gramnegativen Erregern durch den 
Patienten selbst [585].
2.8.  Infektionsrisiken der  
Lungenfunktionsdiagnostik 
Lungenfunktionsuntersuchungen werden 
auch bei Patienten mit CF durchgeführt, 
die mit übertragbaren Krankheitserregern 
kolonisiert sind oder eine akute Exazerba-
tion ihrer Lungenerkrankung haben [586]. 
In der Lungenfunktionsdiagnostik ver-
wendete Medizinprodukte, wie zum Beispiel 
Spirometer, können bei unsachgemäßer 
Aufbereitung bzw. Nichtbeachtung von 
Standardhygienemaßnahmen zur Quelle ei-
ner nosokomialen Erregerübertragung wer-
den [567, 587, 588]. Goss et al. beschrieben 
bereits 1990 einen Ausbruch mit nicht typi-
sierbaren H. influenzae bei 18 Patienten ei-
ner peumonologischen Behandlungseinheit, 
der mit einem kontaminierten Spirometer 
assoziiert war [254]. Dautzenberg et al. wie-
sen auf die Zeitersparnis hin, die mit dem 
Gebrauch von Einmalfiltern (für bakterielle 
und virale Pathogene) hinter dem Mund-
stück des Spirometers in stark frequentier-
ten diagnostischen Ambulanzen verbunden 
ist [567]. Zwar ist in geschlossenen Geräten 
(Bodyphlethysmograph) das Mundstück 
nicht die einzige patientennahe Oberfläche, 
die kontaminiert werden kann, eine Konta-
mination außerhalb des Mundstücks scheint 
jedoch nur selten vorzukommen [589]. Ver-
schiedene Studien haben sich mit der Effi-
zienz von Einmalfiltern zur Vermeidung ei-
ner Kontamination von Spirometern und an-
deren Geräten in Lungenfunktionstestungen 
beschäftigt und kamen dabei zu wider-
sprüchlichen Ergebnissen (Effizienz des Fil-
ters zwischen 66 und 99,9 %) [590–592]. 
Kendrick et al. wiesen darauf hin, dass ver-
schiedene auf dem Markt befindliche Pro-
Die Aufbereitung in einer Spülmaschine ist 
bei Inhalationszubehör problematisch, weil 
praktisch immer Reste des Spülwassers 
und des Spülmittels in den Kammern oder 
Schläuchen verbleiben.
Hersteller von Medizinprodukten (z. B. 
Inhalationsgeräten) sind nach dem Medi-
zinproduktegesetz verpflichtet, in den Ge-
brauchsanweisungen der Geräte geprüfte 
und praktikable Methoden zur regelmäßi-
gen Aufbereitung in verständlicher Spra-
che darzustellen [22]. Die praktische Er-
fahrung zeigt, dass Hinweise einiger Her-
steller zur sachgerechten täglichen Aufbe-
reitung oft inadäquat oder nur schwer ver-
ständlich sind. Auch wirksame und prakti-
kable Methoden der Aufbereitung von 
Inhalationszubehör können ihren Nutzen 
nicht entfalten, wenn die Patienten und 
ihre Familien sie im Alltag nicht konse-
quent anwenden [577]. Möglicherweise 
vor diesem Hintergrund empfahlen 
O’Maley et al. die Verwendung von Einmal-
material als Inhalationszubehör, das pati-
entenbezogen eingesetzt und nach 24 h 
verworfen wird [578]. 
Hygienefehler bei der aseptischen Zu-
bereitung von Medikamenten zur Inhalati-
on können einen nosokomialen Ausbruch 
verursachen, insbesondere dann, wenn die 
Stammlösungen unsachgemäß nicht pati-
entenbezogen, sondern für mehrere Pati-
enten genutzt werden [324, 579]. 
2.7  Infektionsrisiken der  
Physiotherapie (PT)
Die Physiotherapie [580–582] ist ein sehr 
wichtiger Bestandteil der supportiven Be-
handlung bei Patienten mit pulmonalen 
Manifestationen einer CF [583]. Ziel der 
PT ist unter anderem die verbesserte Se-
kretmobilisation und die Steigerung der 
Effektivität des Abhustens (autogene Drai-
nage). Während der PT ist die Wahrschein-
lichkeit einer Übertragung respiratorischer 
Pathogene und einer Kontamination der 
Patientenumgebung erhöht [55, 56, 155, 
563, 571, 574]. Ferroni et al. fanden die 
höchsten Kontaminationsraten von oft mul-
tiresistenten P. aeruginosa in der Umge-
bung stationär behandelter Patienten mit 
CF nach der PT und nach dem Duschen 
[160]. Ensor et al. untersuchten die Umge-
bungskontamination während und nach 
der PT bei erwachsenen Patienten mit CF 
und einer Besiedlung mit B. cepacia. Von 
den während der PT gesammelten Raum-
luftproben waren 40 % positiv (1-63 CFU/
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wartung auch heute noch häufig zum Tod 
in frühen Jahren führt [14].
Je besser die Patienten und ihre Fami-
lien [633] und engen Kontaktpersonen über 
die Erkrankung und deren Therapie infor-
miert sind, desto besser sind sie auch in der 
Lage, mit den erkrankungsspezifischen Be-
lastungen langfristig umzugehen [634]. 
Dies gilt im Besonderen auch für alle Maß-
nahmen der Infektionsprävention. 
Im Mittelpunkt der langfristigen Be-
handlung von Patienten mit CF stehen die 
verschiedenen ‚Säulen’ der CF-spezifischen 
Prophylaxe und Therapie (Inhalationsbe-
handlung, autogene Drainage/Physiothe-
rapie/Sport; Enzymsubstitution und ange-
messene Ernährung; medikamentöse Be-
handlung von Symptomen und Komplika-
tionen, frühzeitige gezielte Antibiotikathe-
rapie bei Erstbesiedlung mit P. aeruginosa) 
[286]. Die Infektionsprävention sollte als 
sinnvolle Ergänzung möglichst praxisnah 
in diese Aktivitäten integriert werden, ohne 
die Bedeutung der eigentlichen CF-Thera-
pie zu relativieren. Auch Patienten mit CF 
haben mitunter Schwierigkeiten, sich zur 
Einhaltung basaler Hygienemaßnahmen 
im Alltag kontinuierlich zu motivieren. Die-
se führen ja nicht unmittelbar zu einer Lin-
derung aktueller Symptome, sondern ha-
ben die Vermeidung zukünftiger Infektio-
nen zum Ziel [635]. Allzu vielschichtige An-
weisungen zu Hygienemaßnahmen können 
vor dem Hintergrund des ohnehin oft sehr 
komplexen Behandlungsregimes dazu füh-
ren, dass die Patienten überfordert sind. 
Mitunter fehlt ihnen auch die Zeit, speziel-
le Maßnahmen der Infektionsprophylaxe 
in einen einigermaßen ‚normalen’ Tages-
ablauf zu integrieren.
Daher ist die Beschränkung auf eine gut 
überschaubare Zahl möglichst gut beleg-
ter Maßnahmen der Infektionsprävention 
zwingend erforderlich.
Die wissenschaftlich am besten beleg-
te Strategie der Segregation, d. h. die kon-
sequente Trennung von kolonisierten und 
nicht kolonisierten Patienten mit CF (bezo-
gen auf P. aeruginosa und andere wichtige 
Leitkeime) und die strikte Isolierung kolo-
nisierter Patienten im Krankenhaus kann 
zu Konflikten zwischen Patienten (sowie 
deren Familien) und dem Behand-
lungsteam führen. Allerdings waren in ei-
ner australischen Studie (189 Familien) 
85 % der Eltern und 63 % der mindestens 
12 Jahre alten Kinder und Jugendlichen mit 
dieser Strategie nach entsprechender Auf-
klärung einverstanden. Nur 4 % der Eltern 
kritiklos übernommen, sondern vom Hygi-
enefachpersonal der Abteilung gründlich 
geprüft werden [29]. Sehr umfassende und 
hilfreiche Hinweise zu geeigneten Verfah-
ren der Aufbereitung sind in diesem Kon-
text vom Fachbereich Respiratorische 
Heimtherapie im Fachverband SPECTARIS 
unter dem Titel ‚ „Hygienische Anwendung 
und Aufbereitung von Hilfsmitteln der Re-
spiratorischen Heimtherapie“ 2008 publi-
ziert worden [626].
2.12. Paranasale Sinus Chirurgie
Die Nasennebenhöhlen (NNH) sind bei Pa-
tienten mit CF häufig in den bildgebenden 
Verfahren durch Schleimhautverdickung 
(nasale und sinusoidale Polyposis) verschat-
tet [627]. Wahrscheinlich geht die bakteri-
elle Kolonisation der Sinus der Kolonisation 
der tiefen Atemwege voraus [628]. Leung et 
al. untersuchten retrospektiv die Flora in den 
NNH und in den tiefen Atemwegen bei 68 
Patienten vor und nach Lungentransplanta-
tion, bei denen vor der Transplantation eine 
operative ‚Fokussanierung’ der NNH statt-
gefunden hatte. Bei 87 % (n=59/68) wurden 
die Transplantate mit einer medianen Latenz 
von 19 Tagen mit P. aeruginosa rekolonisiert 
(diagnostiziert mittels BAL). Die vor der 
Transplantation durchgeführte Sinuschir-
urgie erbrachte keinen Vorteil in Bezug auf 
die Rekolonisation oder das Gesamtüberle-
ben der transplantierten Patienten [629]. 
Das mit der Sinuschirurgie verbundene Ri-
siko nosokomialer Infektionen ist nicht aus-
reichend untersucht. 
Keck et al. beobachteten als intrakrani-
elle Komplikation einen frontalen Abszess 
und eine subakute Meningitis bei 26 Kin-
dern und Jugendlichen mit CF nach para-
nasaler Sinuschirurgie [630].
2.13.  Psychosoziale Aspekte  
und Kommunikation von  
Infektionsrisiken
Bei den meisten Patienten mit CF ergeben 
sich im Lauf ihres Lebens Einschränkungen 
der Lebensqualität durch die Erkrankung, 
ihre mannigfachen Manifestationen und 
Komplikationen [631] oder aufgrund the-
rapeutisch notwendiger Interventionen 
[632]. Trotzdem führen die meisten Men-
schen mit CF heute ein aktives und weitge-
hend altersentsprechendes soziales Leben. 
Es bleibt die Besonderheit der angebore-
nen Krankheit mit ihrem ungewissen, aber 
doch progressiven Verlauf, der trotz einer 
insgesamt deutlich gestiegenen Lebenser-
sen Komplikationen nach PEG-Anlage 
[607]. Efrati et al. dokumentierten mit der 
PEG-Anlage assoziierte Infektionen bei 2 
von 21 Patienten mit CF (9,5 %) [608]. An-
dere Studien enthalten keine Informatio-
nen zu infektiösen Komplikationen der 
PEG-Anlage [609]. Chang et al. identifizier-
ten die Atemwegsinfektion durch bakteri-
elle Infektionserreger als einen signifikan-
ten Risikofaktor für eine Wundinfektion 
nach PEG-Anlage. Die Erreger aus dem 
Sputum waren in 90 % auch die Erreger 
der Wundinfektion (PFGE-Typisierung) 
[610]. Vor diesem Hintergrund stellt sich 
die Frage, ob die vor PEG-Anlage allgemein 
empfohlene antibakterielle Prophylaxe 
[611–613] bei Patienten mit CF mit einem 
Antibiotikum durchgeführt werden sollte, 
das den pulmonalen Kolonisationsstatus 
berücksichtigt [614]. Kontrollierte rando-
misierte Studien hierzu liegen nicht vor. 
Mit MRSA kolonisierte Patienten haben ein 
signifikant erhöhtes Risiko einer lokalen 
MRSA-Wundinfektion nach PEG-Anlage 
[615, 616]. 2 monozentrische Kohortenstu-
dien deuten darauf hin, dass eine vorher 
durchgeführte Dekolonisationsbehandlung 
und eine MRSA-wirksame antibakterielle 
perioperative Prophylaxe die Rate dieser 
Komplikation senken kann. [617, 618].
2.11.  Nicht-invasive Beatmung/ 
Heimbeatmung
Bei einigen Patienten mit fortgeschrittener 
Erkrankung ist eine nicht-invasive (Mas-
ken-) Beatmung indiziert, insbesondere um 
nächtliche Hypoxämien [619] und die damit 
verbundene Rechtsherzbelastung zu ver-
meiden [620–622]. Zum Teil wird die CPAP-
Beatmung über eine Maske aber auch er-
gänzend zur Physiotherapie bei akuten 
schweren Exazerbationen eingesetzt, um 
eine Intubation des Patienten zu verhindern 
[623, 624]. Manche Patienten können nur 
mit Hilfe solcher Verfahren auf der Warte-
liste zur Lungentransplantation überleben 
[625]. Bei der Anwendung nicht-invasiver 
Beatmungsverfahren gelten im Prinzip die 
gleichen infektionspräventiven Grundre-
geln, wie sie im Abschnitt zur Inhalations-
therapie aufgeführt sind. Auch hier trifft zu, 
dass die Hersteller von Heimbeatmungsge-
räten nach dem Medizinprodukte gesetz 
verpflichtet sind, in den Gebrauchsanwei-
sungen geprüfte und praktikable Methoden 
zur regelmäßigen hygienischen Aufberei-
tung in verständlicher Sprache darzustellen 
[22]. Diese Protokolle sollten nicht einfach 
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produzierenden Stämmen ist die 1. Koloni-
sation mit P. aeruginosa in den meisten Fäl-
len durch eine antibiotische Therapie dau-
erhaft zu eradizieren [12]. 
Das verständliche Bedürfnis der Pati-
enten mit CF, sich gegenseitig zu treffen 
und über ihre Erkrankung auszutauschen 
oder auch Freundinnen und Freunde unter 
den anderen Patienten mit CF zu finden 
[646], steht im Gegensatz zu den Empfeh-
lungen, die von engen Kontakten zwischen 
Patienten mit CF abraten [55, 303]. Vor al-
lem Patienten mit CF und langer Anamne-
se, die relativ spät mit in diesem Kontext 
problematischen Erregern kolonisiert wer-
den, erleben die mit der Segregation ver-
bundene Abschirmung von anderen Pati-
enten mit CF als deprimierend, diskrimi-
nierend [643] und geben sich andererseits 
oft selbst ‚die Schuld an der Besiedlung’ 
(‚mikrobiologische Versager’) [647].
Das Internet erlaubt es den Patienten 
mit CF, die Segregation – zumindest was 
den gegenseitigen Austausch von Mei-
nung, Information und Erfahrung angeht 
– auf elektronischem Wege zu umgehen. 
Andererseits können ‚Chatrooms’ und pri-
vate Webseiten auch falsche und irrefüh-
rende Informationen zu Infektions-assozi-
ierten Risiken kommunizieren und damit 
einen nachhaltig negativen Einfluss auf die 
Compliance mit Maßnahmen der Infekti-
onsprävention haben [647].
Wenn mehrere Patienten mit CF in der 
gleichen Familie leben (zum Teil entsteht 
diese Konstellation auch durch Adoption 
oder Pflegekinder) können in diesem priva-
ten Lebensumfeld Konzepte der Segregati-
on, die über eine gute Standardhygiene hi-
nausgehen, nicht konsequent durchgehal-
ten werden [308, 648]. Wird dies trotzdem 
versucht, können die psychosozialen Kon-
sequenzen für alle Familienmitglieder ex-
trem belastend sein [647].
Vor allem während der Adoleszenz (‚Pu-
bertät’) ergeben sich naturgemäß spezielle 
Probleme [649], die vor allem die Compli-
ance mit dem verordneten prophylakti-
schen/therapeutischen Regime betreffen.
Das Bedürfnis nach mehr Beteiligung 
an Entscheidungsprozessen (Autonomie) 
und eine ablehnende Haltung gegenüber 
jedweder Einschränkung des persönlichen 
Lebens [650] durch bestimmte Präventi-
onsmaßnahmen kennzeichnen diese Be-
handlungsphase [651]. Auch Maßnahmen, 
die erwiesenermaßen von erheblichem 
langfristigen Nutzen für den Verlauf der 
Erkrankung sind, werden von den Patien-
Während die Basisregeln der Infektions-
prävention im Krankenhaus, in der Spezi-
alambulanz und in der Praxis vom Behand-
lungsteam verbindlich definiert werden 
können, gilt dies nicht für den häuslichen 
Bereich [641–643]. Die Patienten und ihre 
Familien müssen daher für den Alltag durch 
gezielte Aufklärung, Information und Schu-
lung zum eigenverantwortlichen gesund-
heitsbewussten Handeln motiviert werden. 
Dies ist ein zeit- und personalaufwändiger 
Aspekt der Behandlung von chronisch 
kranken Patienten. Problematisch ist, wenn 
verschiedene Mitarbeiterinnen und Mitar-
beiter des Behandlungsteams nicht kon-
gruente Maßnahmen der Infektionspräven-
tion vertreten oder die mit bestimmten Ver-
haltensweisen assoziierten Risiken im Pa-
tientengespräch ganz unterschiedlich be-
urteilen. Aus der Perspektive der Patienten 
und ihrer Angehörigen ist dies unverständ-
lich, ärgerlich und verwirrend, unter Um-
ständen sogar beängstigend [286, 644, 
645]. Besonders häufig geschieht dies bei 
Fragen, zu deren Beantwortung keine aus-
reichenden Daten aus wissenschaftlichen 
Studien zur Verfügung stehen. Die Exposi-
tion gegenüber bestimmten opportunisti-
schen Erregern (z. B. P. aeruginosa) ist im 
alltäglichen Lebensumfeld des Patienten 
jederzeit möglich. Hier besteht in der Risi-
kokommunikation mit den Eltern grund-
sätzlich die Gefahr einer ‚Beratungsfalle’ 
[286]. Nicht auf wissenschaftlicher Evidenz 
beruhende ärztliche Mitteilungen über In-
fektionsrisiken, die vor allem auf ‚keimzen-
trierte’ Vermeidungsstrategien abzielen, 
können bei den Eltern und später auch bei 
den Kindern mit CF ein Gefühl der ständi-
gen, letztlich nicht kontrollierbaren Bedro-
hung erzeugen. Dieses Gefühl bedingt 
nachfolgend übertriebene, manchmal irra-
tionale und die Lebensqualität der Kinder 
und ihrer Familien belastende Verhaltens-
muster [286]. 
Über jeder Sputumanalyse hängt das 
‚Damoklesschwert’ des möglichen Erst-
nachweises von P. aeruginosa. Kommt es – 
wie bei etwa 75 % der Patienten bis zum 
Erwachsenenalter zu erwarten – schließlich 
‚trotz aller Bemühungen’ doch zu einer Er-
stinfektion, geben sich die Eltern die 
Schuld, weil sie nicht gut genug ‚aufge-
passt’ haben. Einige Eltern meiden sogar 
die routinemäßig erforderlichen Untersu-
chungstermine aus Angst vor schlechten 
Nachrichten. Die ist besonders problema-
tisch, denn im Gegensatz zur chronischen 
Infektion mit multiresistenten, Alginat-über-
(bzw. 12 % der Jugendlichen) beurteilten 
die Segregationsstrategie wegen negativer 
psychosozialer Konsequenzen als negativ. 
Insbesondere fehlende Kontakte mit ande-
ren Patienten mit CF und die ‚Ausgrenzung 
und Stigmatisierung der Pseudomonas-po-
sitiven Patienten’ wurden als Gründe für 
die ablehnende Haltung angegeben [636]. 
In einer weiteren Untersuchung waren 
nach entsprechender Erläuterung des Hin-
tergrunds 90 % der Eltern und der Patien-
ten mit der Isolierung während der statio-
nären Therapie einverstanden. Beide nah-
men die Isolierung als ‚notwendiges Übel’ 
inkauf; die Kinder beklagten sich vor allem 
über Langeweile und fehlende Spielkame-
raden [637]. 
Dem kann zum Beispiel durch Unter-
richt im Patientenzimmer (Krankenhaus-
schule), Clownvisiten und durch das Enga-
gement von Freiwilligen Helfern entgegen-
gewirkt werden, die mit Kindern im Kran-
kenhaus spielen. Natürlich müssen alle Mit-
arbeiterinnen und Mitarbeiter auch des in 
diesem Sinne ‚erweiterten Behand-
lungsteams’ über den Grund der Isolierung 
und die erforderlichen Hygienemaßnahmen 
informiert sein. Die während der stationä-
ren Behandlung erforderliche Einzelunter-
bringung wird von Patienten mit CF keines-
wegs immer als Nachteil empfunden [638], 
denn sie erlaubt einen ruhigeren und ent-
spannteren Aufenthalt, als in einem Mehr-
bettzimmer. Die Isolierung aus Gründen der 
Infektionsprävention hat nicht zwangsläu-
fig eine schlechtere medizinische Versor-
gung zur Folge [639]; allerdings müssen die 
personellen und strukturell-organisatori-
schen Gegebenheiten und die apparative 
Ausstattung (z. B. Pulsoxymeter, Überwa-
chungsmonitore) angemessen sein.
Um die negativen psychologischen Folgen 
der Isolierung im Krankenhaus zu begren-
zen sind eine erhöhte Frequenz von ärztli-
chen Visiten und enge Kontakte zum Pfle-
gepersonal nützlich, ebenso wie die Aus-
stattung der Isolierzimmer mit Internetan-
schluss (oft bringen die Patienten ihr eige-
nes Notebook mit) und Fernseher. Falls mit 
multiresistenten gramnegativen Erregern 
in den Atemwegen kolonisierte Patienten 
das Zimmer verlassen, sollten sie im Kran-
kenhaus und in der Spezialambulanz zu-
sätzlich zur guten Händehygiene einen 
Mund-Nasen-Schutz tragen [640]. Dies 
geht psychologisch allerdings auch mit 
dem Risiko einer Stigmatisierung/Ausgren-
zung der Patienten einher.
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lizierten Fallbericht identifizieren, in dem 
von einem kolonisierten HCW mit CF spo-
radische Infektionen oder nosokomiale Aus-
brüche ausgegangen waren [678]. In der 
Zwischenzeit ist nur der Bericht von Dow-
ney et al. zu Problemen der MRSA-Dekolo-
nisation bei einem HCW mit CF erschienen 
[210]. Solche Probleme kann es auch bei 
nicht an CF erkrankten Mitarbeiterinnen 
und Mitarbeitern des Behandlungsteams 
geben und sie erfordern dann – genau wie 
in dem von Downey et al. berichteten Fall - 
individuelle Lösungsansätze [209].
Auch Patienten mit CF, die chronisch mit P. 
aeruginosa oder mit MRSA kolonisiert sind, 
haben einen Anspruch auf medizinisch in-
dizierte Rehabilitationsmaßnahmen. Die 
pädiatrischen Fachgesellschaften und die 
KRINKO nehmen mit Sorge zur Kenntnis, 
dass viele Rehabilitationskliniken bestimm-
te Patienten aufgrund einer Besiedlung mit 
multiresistenten Erregern (MRE) ablehnen. 
Gemeinsam mit den Kostenträgern und 
dem zuständigen Hygienefachpersonal 
sollten die baulich-funktionellen, personel-
len und strukturell-organisatorischen Vor-
aussetzungen dafür geschaffen werden, 
dass auch MRE-kolonisierte Patienten eine 
medizinisch indizierte Rehabilitationsbe-
handlung erhalten können.
Empfehlung des Umweltbundesamtes gilt 
in gleicher Weise für Schwimmbäder in 
Schulen und Rehabilitationseinrichtungen. 
Zunehmend mehr Patienten mit CF er-
reichen das Erwachsenenalter [668] und 
bei einigen wird die CF sogar erst im Er-
wachsenenalter diagnostiziert [669]. Die 
zuständigen Ärztinnen und Ärzte für pädi-
atrische und für erwachsene Patienten mit 
CF sollten eng zusammenarbeiten und mög-
lichst keine widersprüchlichen Empfehlun-
gen zur Infektionsprävention geben [670].
Erwachsene Patienten mit CF sind oft 
normal berufstätig und haben eine eigene 
Familie [671]. Frauen mit CF können 
schwanger werden und gesunde Kinder 
zur Welt bringen [672]. Waine et al. befrag-
ten 94 erwachsene Patienten mit CF; 54 %, 
36 % und 46 % gaben an, ‚keine Vorstel-
lung’ von dem Risiko einer Infektion durch 
Erreger aus dem B. cepacia-Komplex, epi-
demisch-übertragbare P. aeruginosa und 
MRSA zu haben. 25–33 % waren sich über 
die möglichen negativen Konsequenzen ei-
ner solchen Infektion nicht bewusst. Etwa 
ein Drittel dieser Patienten mit CF pflegten 
regelmäßige soziale Kontakte zu anderen 
Patienten mit CF, 6,5 % sogar während der 
Physiotherapie oder während des Ge-
brauchs von Inhalationsgeräten [646]. Die-
se und andere Studien bestätigen, dass es 
auch bei Jugendlichen und erwachsenen 
(selbstbestimmten) Patienten mit CF einen 
erheblichen Informations- und Schulungs-
bedarf in Bezug auf infektionspräventive 
Maßnahmen gibt [673, 674].
Verma et al. haben an 4 sehr eindrückli-
chen Kasuistiken dargestellt, warum Pati-
enten mit CF, die eine Fernreise planen, 
sich vorher unbedingt von ihren behan-
delnden Ärztinnen und Ärzten medizinisch 
beraten lassen sollten, dabei geht es auch 
um das Risiko Reise-assoziierter Infektio-
nen [675, 676]. 
Walters et al. diskutieren die Frage, ob es 
spezielle infektiologische Gründe dafür 
gibt, dass Patienten mit CF nicht als Ärztin-
nen oder Ärzte, Krankenschwestern oder 
-pfleger oder in anderen Aufgabenfeldern 
des Gesundheitssystems mit engem Pati-
entenkontakt (‚healthcare worker’, HCW) 
arbeiten sollten [677]. 
Die Tätigkeit eines Patienten mit CF als 
HCW erhöhte in einer Studie aus Liverpool 
das Risiko einer MRSA-Kolonisation [219]. 
Zum Zeitpunkt dieses Kommentars (2002) 
konnten die Autoren keinen einzigen pub-
ten mit wechselnder Compliance durchge-
führt [635]. 
Koocher haben 3 ‚Typen der Non-Com-
pliance’ beschrieben: 
–  Unzureichender Kenntnisstand 
(fehlende Information oder mangelndes 
Verständnis derselben);
–  psychosozialer Widerstand (der Patient 
oder sein familiäres Umfeld bzw. wichtige 
Bezugspersonen lehnen die Maßnahmen 
wegen ihrer Konsequenzen im Alltag ab); 
–  anerzogenes Fehlverhalten [652].
Letzteres kann auch auf falschen Vorstel-
lungen über die ‚Schulmedizin’ [653] oder 
über die Übertragungswege von bestimm-
ten Infektionserregern [286] beruhen, die 
innerhalb einer Familie vermittelt werden. 
Für die Praxis der Infektionsprävention 
kann diese Unterscheidung hilfreich sein, 
um herauszufinden, warum die Patienten 
sich ‚non-compliant’ verhalten [654]. 
In Feriencamps für CF-Patienten [655] 
kann es zu einer Übertragung von P. aerugi-
nosa [656–659] und B. cepacia [342, 660–
662] kommen, auch wenn nicht alle Studien 
hierzu ein erhöhtes Übertragungsrisiko be-
stätigen [663, 664]. Wenn Standardhygien-
emaßnahmen eingehalten werden und die 
Teilnehmer über das Risiko der Übertragung 
informiert sind, scheinen solche Übertra-
gungen nur selten vorzukommen [656].
Ob der Besuch öffentlicher Schwimm-
bäder für Patienten mit CF mit einem er-
höhten Risiko der Infektion zum Beispiel 
mit P. aeruginosa verbunden ist [665], kann 
zurzeit nicht abschließend beantwortet 
werden [666]. Die US-amerikanischen Gui-
delines empfehlen in diesem Kontext aus-
schließlich eine adäquate Chlorung des Ba-
dewassers [55]. Barben et al. untersuchten 
über 2 Jahre das Wasser öffentlicher Bäder 
im Kanton St. Gallen. Während 2002 in kei-
ner Probe aus öffentlichen Schwimmbä-
dern P. aeruginosa gefunden wurde, waren 
2003 7 % der Proben positiv. In 4 % der 
untersuchten Hydrotherapieanlagen wur-
de P. aeruginosa nachgewiesen [285].
In öffentlichen Schwimmbädern muss 
nach IfSG § 37 Abs. 2 der gesamte Aufbe-
reitungsprozess und die Chlorung des Ba-
dewassers dem aktuellen Stand der Tech-
nik (DIN 19643) entsprechen und regelmä-
ßig überprüft werden. Zuständig und aus-
kunftspflichtig ist (neben dem Betreiber) 
das Gesundheitsamt. Der Nachweis von P. 
aeruginosa im Badewasser hat eine Sper-
rung des Beckens für den Publikumsver-
kehr zur Folge [667]. Die entsprechende 
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Neuere Untersuchungen zeigen, dass in-
dividualisierte, gegenüber der sogenannten 
‚6-Schritte-Methode’ deutlich vereinfachte 
Techniken der Händedesinfektion, genau-
so effektiv sind und die Compliance verbes-
sern [687–689]. Die ‚6-Schritte-Methode’ 
wurde zur normierten Prüfung von Hände-
desinfektionsmitteln und nicht primär für 
die Anwendung in der klinischen Praxis 
entwickelt. 
–  Die vom Anwender bei der hygienischen 
Händedesinfektion präferierte individu-
elle Methode der vollständigen Benet-
zung beider Hände mit einer ausreichen-
den Menge an Händedesinfektionsmittel 
sollte während der Schulung durch das 
Hygienefachpersonal mit einer fluores-
zierenden Testsubstanz auf Benetzungs-
lücken geprüft werden [684]. (Kat. II)
–  Die Haut- (zum Patienten) und die Hand- 
(vom Arzt) Kontaktflächen von Stethos-
kopen [690] sollen vor und nach jedem 
Patientenkontakt mit einem Alkoholtuch 
oder mit Händedesinfektionsmittel des-
infiziert werden [159].
–  Spender für Händedesinfektionsmittel 
müssen patientennah in ausreichender 
Zahl in Patientenzimmern, im Schleu-
senbereich von Isolierzimmern, in Un-
tersuchungszimmern und Räumlichkei-
ten zur Lungenfunktionsdiagnostik, zur 
Inhalationstherapie- und zur Gewinnung 
von (induzierten) Sputumproben aber 
auch im Wartebereich der Spezialambu-
lanz (für die Patienten!) verfügbar sein. 
(Kat. IB)
–  Auch die Patienten und ihre engen Kon-
taktpersonen sollen über die besondere 
Bedeutung der Händedesinfektion infor-
miert werden, die Technik der Händedes-
infektion erlernen und sich in Kliniken 
und Spezialambulanzen die Hände in der 
Regel nicht waschen, sondern desinfizie-
ren. (Kat. II)
–  Patienten mit CF bzw. deren Angehörige 
sollten auch im privaten Bereich eine hy-
gienische Händedesinfektion durchführen, 
wenn dies der reguläre Ablauf behand-
lungspflegerischer Maßnahmen erfordert 
(Kat. II), z. B. vor dem Abtrocknen von auf-
bereitetem Inhalationszubehör, vor der 
Zubereitung von Inhalationslösungen, vor 
aseptischen Tätigkeiten im Rahmen der 
Heim-i.v.-Therapie (Antibiotika).
–  Den behandelnden Ärzten sollte es mög-
lich sein, Händedesinfektionsmittel zur 
gezielten Anwendung im privaten Umfeld 
so zu rezeptieren, dass die Kosten von den 
Krankenkassen (und nicht nur im Rahmen 
mine in der Spezialambulanz und statio-
näre Aufenthalte zur Information und 
Schulung über die relevanten Erreger und 
angemessene Maßnahmen der Infekti-
onsprävention genutzt werden. (Kat. II)
3.2.  Standardhygienemaßnahmen 
inklusive hygienische  
Händedesinfektion
Bei der Behandlung von Patienten mit CF 
besteht die unbedingte Notwendigkeit, 
Standardhygienemaßnahmen (siehe Defi-
nition) konsequent umzusetzen. Dies gelingt 
nicht, wenn es in einer Abteilung zu viele 
unterschiedliche Vorgehensweisen gibt, die 
nach Gutdünken der gerade zuständigen 
Mitarbeiter zum Einsatz kommen. Daher 
sollte sich das Behandlungsteam in Abspra-
che mit dem Hygienefachpersonal auf be-
stimmte, einheitliche Vorgehensweisen ei-
nigen, die für alle (auch für Ärzte, Oberärz-
te und Chefärzte, Konsiliarärzte, Physiothe-
rapeuten usw.) verbindlich sind.
3.2.1 Händehygiene
–  Die Mitteilung ‚Händehygiene’ der KRIN-
KO [681] bzw. die konkreten Hinweise zu 
deren Umsetzung in ambulanten und sta-
tionären Versorgungsbereichen des je-
weiligen Zentrums sollten allen Mitarbei-
terinnen und Mitarbeitern bekannt sein. 
(Kat. IB)
–  Zumindest einmal jährlich durchgeführ-
te Schulungen [38] des gesamten Perso-
nals zur Händehygiene mit praktischen 
Übungen zur Durchführung und Hinwei-
sen zu den Themen Hautschutz und Haut-
pflege werden empfohlen. (Kat. IB)
–  Bei Schulungen kann der auf die Anzahl 
der Patienten bezogene Verbrauch an 
Händedesinfektionsmittel genutzt wer-
den, um die tatsächliche Compliance bei 
der hygienischen Händedesinfektion zu 
verdeutlichen [682] (Kat. II). Zusätzlich 
sollte das Hygienefachpersonal zumin-
dest stichprobenartig eine direkte Super-
vision der Compliance durchführen [683, 
684]. (Kat. IB)
–  Pflegepersonal mit Leitungsverantwor-
tung, die leitenden Ärztinnen und Ärzte 
der Abteilung sowie das Hygienefachper-
sonal müssen in ihrem Verantwortungs-
bereich kontinuierlich auf die Umsetzung 
der Händedesinfektion als einer der wich-
tigsten Maßnahmen in der Prävention von 
Infektionsübertragungen achten und 
selbst mit gutem Beispiel vorangehen 
[683, 685, 686]. (Kat. IB)
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3.1. Information und Schulung 
–  Mitarbeiterinnen und Mitarbeiter aller an 
der Behandlung von Patienten mit CF be-
teiligten Berufsgruppen sollen – ihrem 
Tätigkeitsbereich entsprechend – ange-
messen über den Hintergrund und die 
konkrete Durchführung der hier empfoh-
lenen infektionspräventiven Maßnahmen 
informiert sein. 
–  Dazu werden regelmäßige Schulungen 
des gesamten Behandlungsteams oder 
auch gezielte Schulungen einzelner Be-
rufsgruppen (z. B. Physiotherapeuten) 
empfohlen, da ohne eine aktive Schu-
lungs- und Informations- und Supervisi-
onsstrategie die komplexen Inhalte dieser 
Empfehlung nicht ausreichend in alltäg-
liches Handeln übersetzt werden können 
[679]. (Kat. II)
–  An solchen Schulungen sollte auch das in 
diesem Bereich (Station und Spezialam-
bulanz) zuständige Hygienefachpersonal 
teilnehmen. Regelmäßige Schulungen 
des Behandlungsteams zu Standardhygi-
enemaßnahmen gehören ohnehin zu den 
Aufgaben des Hygienefachpersonals [29].
–  Möglichst viele der im klinischen Alltag 
oder auch im häuslichen Umfeld relevan-
ten Maßnahmen der Infektionsprävention 
bei Patienten mit CF sollen im Behand-
lungsteam gemeinsam abgestimmt und 
festgelegt werden, so dass es in Patien-
tengesprächen nicht zu widersprüchli-
chen Empfehlungen durch verschiedene 
Mitarbeiterinnen und Mitarbeiter des Be-
handlungsteams kommt [644, 645, 680]. 
(Kat. II)
–  Eine unzureichende Information der Pa-
tienten und ihrer Familien kann zu erheb-
lichen Konflikten und sehr zeitraubenden 
Diskussionen im klinischen Alltag führen, 
insbesondere was die Segregation und 
Isolierung von Patienten mit CF angeht, 
die mit bestimmten übertragbaren Krank-
heitserregern kolonisiert oder infiziert 
sind. Je besser die Patienten und ihre An-
gehörigen informiert werden, desto eher 
halten sie sich an die entsprechenden 
Empfehlungen [637]. Daher sollen Pati-
enten mit CF bzw. ihre Familien und en-
gen Kontaktpersonen angemessen über 
den Hintergrund spezieller Isolierungs-
maßnahmen informiert werden (Kat. IB).
–  Wie bei anderen Patientengruppen mit 
chronischen Erkrankungen sollen auch 
bei Patienten mit CF Untersuchungster-
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legten Protokoll mit ‚ready-to-use’-Tü-
chern wischdesinfiziert werden. (Kat. II)
–  Eine Wischdesinfektion von Bedienober-
flächen (Tastatur, Maus, Steuerungsele-
mente von PC-Spielen) zwischen jedem 
Gebrauch durch unterschiedliche Patien-
ten wird zusätzlich zur hygienischen Hän-
dedesinfektion empfohlen. (Kat. II)
Solange es sich nicht um Isolate mit spezi-
ellen Resistenzen und Multiresistenzen han-
delt, ist eine gute klinische Praxis in Bezug 
auf die Beachtung von Standardhygiene-
maßnahmen (inklusive des Tragens eines 
MNS im engen Kontakt zu symptomati-
schen Patienten mit Atemwegsinfektion) 
ausreichend, um das Risiko einer Übertra-
gung folgender Infektionserreger bei Pati-
enten mit CF zu minimieren (Einzelheiten 
siehe Kapitel Risikocharakterisierung):
–  Methicillin-sensible Staphylococcus aureus
–  Nocardia spp.
–  Pneumokokken (Streptococcus pneumoniae)
–  Streptococcus agalactiae (B-Streptokokken)
–  Streptokokken der S. milleri-Gruppe
–  Achromobacter xylosoxidans
–  Bordetella spp.
–  Burkholderia pseudomallei
–  Burkholderia gladioli
–  Chryseobacterium spp.
–  Haemophilus influenzae
–  Inqulinius limosus
–  Pandoraea apista
–  Ralstonia spp.
–  Stenotrophomonas maltophilia
–  Candida spp.
–  Scedosporium spp.
–  Exophiala (Wangiella) dermatitidis
–  Nicht tuberkulöse Mykobakterien
3.3. Hygienefachpersonal
–  Spezialambulanzen und stationäre Be-
handlungseinheiten, die Patienten mit CF 
behandeln, müssen Hygienefachkräfte 
(HFK) mit einer dem Patientenaufkom-
men angemessenen wöchentlichen Stun-
denzahl vor Ort zur Verfügung gestellt 
werden [29].
–  Bei der Berechnung des Bedarfs an HFK 
sind die Isolierzimmer in stationären Be-
handlungseinheiten für Patienten mit CF 
der Risikogruppe A der KRINKO-Emp-
fehlung zum Hygienemanagement zuzu-
ordnen [29].
–  Den Einrichtungen wird empfohlen, Ver-
antwortlichkeiten und Zuständigkeiten 
des Hygienefachpersonals auch in diesem 
Behandlungskontext im Rahmen des ein-
heiten zur stationären Therapie von Pati-
enten mit CF genügen zu können, muss 
– vom Hygienefachpersonal geschultes 
und beaufsichtigtes – Reinigungspersonal 
mit angemessener Stundenzahl zur Ver-
fügung stehen, das spezielle Instruktionen 
im Hygieneplan verstehen und umsetzen 
kann. (Kat. IB)
–  Spezielle Anforderungen an die Umge-
bungsdesinfektion bei der ambulanten 
und stationären Behandlung von Patien-
ten mit CF, die mit übertragbaren Infek-
tionserregern kolonisiert oder infiziert 
sind, sollten in Absprache mit dem Kran-
kenhaushygieniker in den entsprechen-
den erregerspezifischen Isolierungsstan-
dards [44, 156, 157, 452, 695–699] schrift-
lich festgelegt werden (tägliche Routine- 
und Schlussdesinfektion nach Entlas-
sung). (Kat. IB)
–  Die Umgebungsdesinfektion in physio-
therapeutischen Behandlungseinheiten 
für Patienten mit CF muss ebenfalls in ei-
nem Hygieneplan schriftlich festgelegt 
und vom Hygienefachpersonal kontrol-
liert werden. (Kat. IB)
–  Die Routinewischdesinfektion von konta-
minierten Oberflächen und Handkontakt-
flächen sollte mit ‚ready-to-use’-Tüchern 
aus größeren Gebinden erfolgen, die mit 
einem z. B. vom VAH gelisteten Desinfek-
tionsmittel aus dezentralen Dosierauto-
maten getränkt sind [43]. (Kat. III)
–  Das Personal soll bei der Umgebungsdes-
infektion saubere Einmalhandschuhe zum 
Schutz vor Hautschäden und Sensibilisie-
rungen tragen [700]. (Kat. IV)
Zahlreiche Untersuchungen haben die 
Kontamination von Computer-Bedienober-
flächen (Tastatur, Maus, berührungsge-
steuerte Monitore) mit nosokomialen 
Krankheitserregern nachgewiesen [156, 
157, 701–705]. 
Nach Brandt können Standard-PC-Tas-
taturen mit ready-to-use’-Tüchern, die mit 
einem geeigneten Flächendesinfektionsmit-
tel getränkt sind, einfach und effizient wisch-
desinfiziert werden, ohne dass es zu einer 
funktionellen Beeinträchtigung der Geräte 
kommt [706]. Die unbedingt im Hygieneplan 
festzulegende Frage ist, wer dies womit, wie 
oft und wann durchführt, da das Reinigungs-
personal wegen befürchteter Materialschä-
den oft hierzu nicht berechtigt ist.
–  Patientennahe Bedienoberflächen (Tas-
tatur, Maus, Steuerungselemente von PC-
Spielen) sollen in den Hygieneplan mit 
einbezogen und nach einem dort festge-
einer monatlichen Pauschale der Pflege-
versicherung) übernommen werden. 
(Kat. II)
3.2.2 Mund-Nasen-Schutz, Schutzkittel
–  Patienten mit akuter Exazerbation der 
Lungenmanifestation einer CF und Pati-
enten mit CF, die mit einem übertragba-
ren Infektionserreger kolonisiert sind, sol-
len in Wartebereichen der Spezialambu-
lanz und außerhalb des Isolierzimmers 
einen Mund-Nasen-Schutz (MNS) tragen. 
Passende Modelle sind auch für Klein- 
und Schulkinder erhältlich, die möglichst 
früh (ab dem 3. Lebensjahr) spielerisch 
an das Tragen eines MNS herangeführt 
werden sollten. (Kat. II)
–  Das Hygienefachpersonal sollte bei Be-
gehungen der stationären und ambulan-
ten Bereiche, in denen Patienten mit CF 
behandelt werden, auch auf den ange-
messenen und korrekten Einsatz des 
MNS achten [691, 692].
–  Geeignete Schutzkleidung (MNS, Schür-
zen, Kittel) soll vom Personal nicht gene-
rell, sondern bei engem Kontakt patien-
tenbezogen zur Eindämmung bestimmter 
übertragbarer Infektionserreger (z. B. P. 
aeruginosa, Erreger des Burkholderia ce-
pacia-Komplexes, MRSA, respiratorische 
Viren, wie RSV oder Influenzavirus), ge-
tragen werden [20, 693]. (Kat. IB)
3.2.3 Umgebungsdesinfektion
Hierzu wird auf die KRINKO-Empfehlung 
‚Anforderungen an die Hygiene bei der Rei-
nigung und Desinfektion von Flächen‘ ver-
wiesen [21].
–  Alle Oberflächen inklusive des Fußbodens 
müssen leicht zu reinigen und zu desin-
fizieren sein. (Kat. IB)
–  Polstermöbel, Teppichböden und Topf-
blumen sind in Spezialambulanzen und 
klinischen Einheiten zur stationären The-
rapie von Patienten mit CF als Einrichtung 
ungeeignet. (Kat. IB)
–  Für die Umsetzung der Anforderungen 
der o. a. KRINKO wird empfohlen, den 
gesamte Ablauf der Reinigung und Des-
infektion der Patientenumgebung (unab-
hängig vom Thema Krankenhauszertifi-
zierung) mit einem strukturierten Quali-
tätsmanagement-Konzept zu unterlegen 
[517, 694–696]; das Hygienefachpersonal 
und Vertreter des Behandlungsteams soll-
ten an der Entwicklung dieses Konzepts 
beteiligt werden. (Kat. IB)
–  Um den besonders hohen Anforderungen 
in Spezialambulanzen und klinischen Ein-
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tuelle Empfehlungen [451, 452] und epide-
miologische Studien [453, 454] liefern gute 
Argumente (Kat. IB) für 
–  eine kontinuierliche gezielte Surveillance 
des Resistenzprofils gramnegativer Erre-
ger bei Patienten mit CF;
–  eine separate Rückmeldung über das Vor-
kommen (bezogen auf die einzelnen Pa-
tienten) und die Prävalenz multiresisten-
ter Isolate an das Behandlungsteam; 
–  die Markierung der (elektronischen) Pa-
tientenakte bei Kolonisation oder Infekti-
on mit infektionsepidemiologisch rele-
vanten Infektionserregern;
–  die Isolierung von Patienten mit CF, die 
mit ESBL-bildenden oder multiresisten-
ten gramnegativen Erregern kolonisiert 
sind nach einem schriftlich fixierten Hy-
gienestandard [49, 50, 452].
–  Jede intensivmedizinische Behandlung 
von Patienten mit CF [711] sollte – wenn 
möglich – in einem Einzelzimmer in Kon-
taktisolierung (mit Mund-Nasen-Schutz 
bei engem Kontakt) durchgeführt werden 
[712, 713]. (Kat. II)
–  Im Unterschied zur Situation bei hoch-
gradig immunsupprimierten Patienten 
[30] wird zur Prävention von mit Aspergil-
lus spp. assoziierten Erkrankungen in Be-
handlungseinheiten für Patienten mit CF 
keine spezielle raumlufttechnische Aus-
stattung zur Filtration der Luft empfohlen 
[55]. (Kat. III)
Da Aspergillen als opportunistische Patho-
gene bei Patienten mit CF durchaus klinisch 
relevant sind, sollte jedoch eine massive 
Exposition der Patienten durch Reservoire 
im Umfeld von Spezialambulanzen und sta-
tionären Abteilungen (z. B. nach Wasser-
schäden) unbedingt vermieden werden. 
–  Das Behandlungsteam sollte in Zusam-
menarbeit mit dem Hygienefachpersonal 
[29] potenzielle Reservoire einer Freiset-
zung von Aspergillus spp. und anderen 
Schimmelpilzen zeitnah identifizieren 
und eine Sanierung durchführen lassen 
(Kat. II).
3.4.1.  P. aeruginosa und B. cepacia-
Komplex (Bcc) in der Raumluft
In mehreren Studien wurden von Patien-
tenzimmern, im angrenzenden Stationsflur 
und in Physiotherapieräumen, die von Pa-
tienten mit CF genutzt wurden, P. aerugi-
nosa [158, 160, 297] und Infektionserreger 
des Bcc [354–356] auch in der Raumluft 
nachgewiesen, und zwar bis zu 3 h nach-
dem die Patienten ihr Zimmer verlassen 
–  Patienten mit CF, die mit kontagiösen In-
fektionserregern kolonisiert oder infiziert 
sind, werden in einem als Einzelzimmer 
nutzbaren Zimmer nach Barrierestan-
dards isoliert, die sich aus dem Übertra-
gungsweg des jeweiligen Erregers [49, 
50] ergeben. (Kat. IB)
–  Eine Kohortierung von CF-Patienten, die 
mit Erregern der gleichen Spezies kolo-
nisiert oder infiziert sind, ist nur dann an-
gemessen, wenn sie aus derselben Fami-
lie stammen. (Kat. II)
–  Patienten mit CF, mit bestimmten konta-
giösen Infektionserregern (insbesondere 
mit P. aeruginosa, Erregern des B. cepacia-
Komplexes und MRSA) kolonisiert oder 
infiziert sind, sollen in Ambulanzen, im 
stationären Versorgungsbereich (inklusive 
der Physiotherapie und der radiologischen 
Diagnostik) nicht in engen Kontakt zu an-
deren Patienten mit CF kommen. (Kat. IA)
–  Da bei Säuglingen und Kleinkindern mit 
CF aus medizinischen Gründen Mütter 
oder Väter (allgemein: eine Begleitper-
son) mit aufgenommen werden müssen, 
sind die Krankenzimmer so zu dimensio-
nieren, dass neben dem Bett des Patien-
ten eine Elternliege aufgestellt werden 
kann, ohne dass die Pflege des Kindes 
(v. a. im Nachtdienst) hierdurch unver-
hältnismäßig erschwert wird oder zusätz-
liche Infektionsrisiken entstehen.
–  Sanitärräume müssen ausreichend be- 
und entlüftet und desinfizierend gereinigt 
werden, damit sie nicht zum Reservoir für 
Schimmelpilze werden. (Kat. II)
–  Alle sanitären Anlagen müssen in den Hy-
gieneplan der Station aufgenommen und 
zumindest täglich wischdesinfiziert wer-
den. (Kat. II)
–  Die Verwendung von Duschvorhängen ist 
zu vermeiden, da diese zu einem Reser-
voir für Schimmelpilze und Biofilm-bil-
dende Bakterien werden können und sich 
nur sehr aufwändig desinfizierend reini-
gen lassen. (Kat. II)
Kein Patient darf aufgrund der Besiedlung 
oder Infektion mit einem übertragbaren 
und/oder multiresistenten Infektionser-
reger eine qualitativ schlechtere medizi-
nische Versorgung erhalten. Hieraus er-
geben sind vor allem in pädiatrischen Be-
handlungszentren erhebliche Anforderun-
gen in Bezug auf die Verfügbarkeit von Ein-
zelzimmern zur Isolierung [709] und in Be-
zug auf die angemessene Ausstattung mit 
gut ausgebildetem Fachpersonal [710]. Sys-
tematische Übersichtsarbeiten [55, 57], ak-
richtungsinternen Qualitätsmanagements 
zugeschnitten auf die individuellen Ge-
gebenheiten schriftlich festzulegen [29].
–  Eine wichtige Aufgabe der HFK in Zusam-
menarbeit mit dem zuständigen Kranken-
haushygieniker ist die Erstellung und re-
gelmäßige Aktualisierung eines Hygie-
neplans [38] für den ambulanten und sta-
tionären Behandlungsbereich in enger 
Zusammenarbeit mit dem Krankenhaus-
hygieniker und den Anwendern vor Ort 
[29]. (Kat. IV)
–  Zusätzlich ist das Hygienefachpersonal 
auch für die Hygienestandards in spezi-
ellen diagnostischen Abteilungen, wie der 
Bronchoskopie [596, 598] und der Endo-
skopie verantwortlich (siehe Empfehlun-
gen zur baulich-funktionellen Ausstattung 
von Endoskopieeinheiten [707] und Emp-
fehlungen zur Aufbereitung flexibler En-
doskope und endoskopischen Zusatzins-
trumentariums [708])
–  Wenn sich pflegerisches Leitungsperso-
nal im ambulanten und stationären Be-
reich für Patienten mit CF als ‚Hygiene-
beauftragte in der Pflege versteht’ und 
regelmäßig fortbildet, kann es im klini-
schen Alltag wichtige Mittler- und Multi-
plikator-, aber auch Kontroll- und Super-
visionsfunktionen übernehmen und ganz 
entscheidend zur Akzeptanz und Umset-
zung empfohlener Maßnahmen der In-
fektionsprävention beitragen [29].
–  Auf Seiten der behandelnden Ärztinnen 
und Ärzte sollte dem Hygienebeauftrag-
ten Arzt der Einrichtung auch eine Ärztin/
ein Arzt aus dem CF-Behandlungsteam 
(möglichst in oberärztlicher Funktion) in 
besonderer Weise für die Umsetzung und 
Weiterentwicklung infektionspräventiver 
Konzepte verantwortlich sein [29].
3.4.  Baulich-funktionelle und 
strukturell-organisatorische 
Voraussetzungen des  
Konzepts der Segregation  
und Isolierung
–  Patienten mit CF sollen im stationären 
Bereich – wenn immer möglich – im Ein-
zelzimmer betreut werden [55, 56, 258, 
574, 638] (als Einzelzimmer nutzbares 
Zimmer mit eigenem Bad und Toilette mit 
entsprechenden Händedesinfektions-
spendern und einem ausreichend groß 
dimensionierten Eingangsbereich, in dem 
ggf. Kittel, Handschuhe und MNS ange-
legt und vor Verlassen des Zimmers ent-
sorgt werden können). (Kat. IB)
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freihändig bedient werden können, der 
Wasserstrahl nicht direkt in den Ablauf 
zielt [276], kein Überlauf vorhanden ist 
und Oberflächen in der Umgebung des 
Waschbeckens nicht durch Spritzwasser 
kontaminiert werden [278]. (Kat. II)
–  Trinkbrunnenanlagen mit Karbonisie-
rung sind zulässig, wenn sie mit Bakteri-
enfiltern und automatischer Hahndesin-
fektion ausgestattet sind (belegt durch 
aussagekräftige, im Routinebetrieb er-
hobene Gutachten unabhängiger Hygi-
eneinstitute). Die hygienisch-mikrobio-
logische Überwachung solcher Anlagen 
durch das Hygienefachpersonal [29] soll-
te im Hygieneplan schriftlich festgelegt 
werden. (Kat. II)
–  In Schwimmbädern oder Wasserthera-
piebädern, die im Krankenhaus oder in 
Rehabilitationskliniken von Patienten mit 
CF genutzt werden, muss nach IfSG § 37 
Abs. 2 der gesamte Aufbereitungsprozess 
und die Chlorung des Badewassers dem 
aktuellen Stand der Technik (DIN 19643) 
entsprechen [667] und regelmäßig über-
prüft werden [722]. (Kat. IV). Die Über-
wachung solcher nicht ausschließlich pri-
vat genutzter Bäder obliegt dem Gesund-
heitsamt, bei Nachweis von P. aeruginosa 
ist das Bad für Patienten mit CF zu schlie-
ßen, bis die Kontaminationsquelle gefun-
den und beseitigt wurde [667].
3.6.  Aufarbeitung von Medizin-
produkten insbesondere von 
Filtern zur Vermeidung einer 
Kontamination diagnostischer 
Apparaturen
–  Das alleinige Abspülen mit Leitungswas-
ser dekontaminiert die Gerätschaften 
nicht ausreichend und kann zu einer Kon-
tamination der Medizinprodukte mit In-
fektionserregern aus Trinkwasserausläs-
sen führen [568]. (Kat. II)
–  Auch ‚destilliertes Wasser’ kann mit 
Krankheitserregern kontaminiert sein und 
sollte daher nicht zum Abspülen zuvor 
desinfizierten Inhalationszubehörs ver-
wendet werden [565, 571, 572]. (Kat. II)
–  Die Dekontamination von Inhalationszu-
behör mit Haushaltsessig wird nicht emp-
fohlen, da wichtige Erreger durch Haus-
haltsessig nicht abgetötet werden [571]. 
(Kat. II)
–  Der Aspekt einer einfachen, sicheren und 
materialverträglichen Methode der Auf-
bereitung von Inhalationsgeräten (‚4 
Schritte’, siehe Risikocharakterisierung) 
3.4.3. C. difficile
–  Bei Patienten mit CF und nosokomialer 
Diarrhö oder anderen akuten, schwerwie-
genden abdominellen Problemen, sollte 
auch eine Untersuchung des Stuhls auf 
C. difficile-Toxine erfolgen (Kat. IB). 
–  Die Empfehlungen des Robert Koch-Ins-
titutes zu Hygienemaßnahmen bei Pati-
enten mit Durchfällen aufgrund von to-
xinbildendem C. difficile [714, 715] gelten 
in gleicher Weise für die Behandlung von 
Patienten mit CF (siehe hierzu auch Von-
berg et al. 2008 [698], Kampf 2008 [716]) 
und Ellinson et al. 2010 [715]). (Kat. IB)
3.5.  Prävention Wasser- 
assoziierter Infektionen
–  Wasser, das in Spezialambulanzen und 
klinischen Einheiten zur stationären The-
rapie bei der Pflege von Patienten mit CF 
eingesetzt wird (Waschen, Duschen, 
Mundpflege), darf keine Krankheitserre-
ger [277, 468], insbesondere keine Pseu-
domonas spp. [275, 276, 678, 717] und 
keine anderen opportunistischen gram-
negativen Krankheitserreger enthalten. 
(Kat. IB)
–  Dies gilt auch für Wasser, mit dem Inha-
lationszubehör vor der Trocknung und 
kontaminationsgeschützten Lagerung 
nach der Desinfektion abgespült wird 
[396]. (Kat. II)
–  Auch ‚destilliertes Wasser’ kann mit 
Krankheitserregern kontaminiert sein und 
sollte daher nicht zum Abspülen zuvor 
desinfizierten Inhalationszubehörs ver-
wendet werden [565, 571, 572]. (Kat. II)
–  Sofern die Einhaltung der Empfehlungen 
des Umweltbundesamtes [718, 719] für 
patientennahe Wasserentnahmestellen 
nicht gewährleistet werden kann, sollte 
zur Pflege von Patienten mit CF im Kran-
kenhaus nur steriles oder sterilfiltriertes 
Wasser verwendet werden. (Kat. II)
–  Hierzu wird, sofern kein anderes geeig-
netes Verfahren bereitsteht, der Einsatz 
endständiger Bakterienfilter empfohlen 
[277, 468, 720, 721]. (Kat. II)
–  Bei der Verwendung endständiger ‚Point-
of-Care’-Bakterienfilter sollte durch einen 
ausreichenden Abstand zwischen der Ar-
matur und dem Becken und durch Schu-
lung des Personals (auch der Reinigungs-
kräfte) sowie der Patienten eine Kontami-
nation des Filters von außen vermieden 
werden. (Kat. II)
–  Waschbecken (Handwaschplätze) sollen 
prinzipiell so konstruiert sein, dass sie 
hatten [298, 299]. Neben den sich daraus 
ergebenden intensivierten Anforderungen 
an die desinfizierende Reinigung [357] der 
Patientenumgebung sind diese Daten ein 
wichtiges zusätzliches Argument dafür, mit 
P. aeruginosa kolonisierte Patienten mit CF 
in Spezialambulanzen von anderen Patien-
ten abzuschirmen (Segregation) und stati-
onär in einem Einzelzimmer zu betreuen 
(Isolierung).
–  Ob in CF-Abteilungen und CF-Spezialam-
bulanzen spezielle raumlufttechnische 
Vorkehrungen getroffen werden sollten, 
um die aerogene Ausbreitung kontami-
nierter Aerosole zu unterbinden, ist bis-
her eine ungelöste Frage [303]. (Kat. III)
–  Nach der Entlassung eines Patienten mit 
CF, der in den Atemwegen mit P. aerugi-
nosa oder Infektionserregern des Bcc-
Komplexes kolonisiert oder infiziert ist, 
sollte das Isolierzimmer bei geschlosse-
ner Tür zum Flur erst für 30 min gut ge-
lüftet werden, bevor die Schlussdesinfek-
tion erfolgt. (Kat. III)
–  Wenn bei Krankenhausneubauten oder 
bei einer Kernsanierung eine Neuplanung 
entsprechender Einheiten erfolgt, sollte 
eine raumlufttechnische Ausstattung der 
Isolierzimmer für Patienten mit CF (und 
zumindest eines Teils der Untersuchungs-
zimmer in den Spezialambulanzen für 
Patienten mit CF) erwogen werden. 
–  Die Zimmer sind gegenüber der Schleuse 
bzw. dem Stationsflur mit negativer Druck-
differenz zu führen, damit die Luft nicht 
aus dem Zimmer hinaus auf die Station 
oder in die Ambulanz gelangt. (Kat. III)
3.4.2.  Bcc-Kontamination  
von Antiseptika
–  Da opportunistische Pathogene des Bcc 
in bestimmten Desinfektionsmittellösun-
gen (v. a. in Chlorhexidin- und Polyvido-
niodhaltigen Präparaten) und Chlorhexi-
din-haltigen Mundspüllösungen [352].
überdauern können [348], müssen diese 
bei nosokomialen Ausbrüchen [350] als 
potenzielle Umgebungsreservoire über-
prüft werden. (Kat. II)
–  Auch an die Möglichkeit eines Pseudo-
ausbruchs [351] durch kontaminierte 
Desinfektionsmittel sollte gedacht wer-
den. (Kat. II)
–  Vom Hersteller geschlossen gelieferte 
Gebinde mit Antiseptika sollten, wenn es 
sich um Flaschen mit Sprühaufsatz han-
delt, nicht aufgeschraubt und auf keinen 
Fall aus größeren Gebinden nachgefüllt 
werden. (Kat. II)
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nötigen einen eigenen, mit dem Hygie-
nefachpersonal abgestimmten Hygie-
neplan zur Reinigung und Desinfektion 
von Flächen [21] und zur Aufbereitung 
aller Medizinprodukte [22], die als Hilfs-
mittel in der Physiotherapie eingesetzt 
werden [563]. (Kat. IV)
–  Sehr nützlich sind in diesem Zusammen-
hang verschließbare Gebinde (Eimer mit 
Schlitzdeckel) mit Tüchern zur Wischdes-
infektion, die mit einem z. B. VAH-gelis-
teten, in diesem klinischen Anwendungs-
bereich geeigneten Flächendesinfekti-
onsmittel aus einem dezentralen Dosier-
automaten aufgefüllt und je nach Bedarf 
von der durchfeuchteten Rolle abgerissen 
werden. (Kat. II)
–  Den Behandlungsräumen physiotherapeu-
tischer Abteilungen, in denen Patienten 
mit CF während der stationären Aufent-
halte behandelt werden, ist in angemesse-
ner Zahl ausreichend qualifiziertes und 
vom Hygienefachpersonal geschultes Rei-
nigungspersonal zuzuordnen, damit den 
erhöhten Anforderungen an die Desinfek-
tion von Oberflächen und Medizinproduk-
ten entsprochen werden kann. (Kat. II)
–  Physiotherapeuten müssen über den Ko-
lonisationsstatus der Patienten und die 
erforderlichen Segregations- und Isolie-
rungsmaßnahmen vorab informiert wer-
den, damit sie durch vorausschauende 
strukturell-organisatorische Planung ih-
res Arbeitsablaufes das Übertragungsri-
siko zusätzlich minimieren können [640]. 
(Kat. II)
3.8.  Hinweise zur Sonden- 
ernährung und zur PEG-Anlage
–  Für die Ernährung von untergewichtigen 
Patienten mit CF über eine Magensonde 
oder eine perkutane endoskopische Gas-
trostomie (PEG) mit Formulanahrung, 
sollte es für den gesamten Arbeitsablauf 
einen eigenen Hygienestandard geben, 
der mit dem Hygienefachpersonal abge-
stimmt wurde. (Kat. II)
–  Die vor PEG-Anlage allgemein empfoh-
lene antibakterielle Prophylaxe [611–613] 
sollte bei Patienten mit CF mit einem An-
tibiotikum durchgeführt werden, das ne-
ben S. aureus auch den pulmonalen Ko-
lonisationsstatus berücksichtigt [614]. 
(Kat. III)
–  Da MRSA-kolonisierte Patienten ein sig-
nifikant erhöhtes Risiko einer lokalen 
MRSA-Wundinfektion nach PEG-Anlage 
[615, 616] haben, sollte vor der Anlage 
saubere Einmalhandschuhe getragen 
werden. (Kat. IB)
–  Bronchoskope und weitere, in diesem Zu-
sammenhang eingesetzte Medizinpro-
dukte (wie z. B. Biopsiezangen [723]) 
müssen sachgerecht aufbereitet werden 
[22, 724], um eine Erregerübertragung 
auf nachfolgende Patienten [599, 725–
727] zu verhindern. (Kat. IB)
–  Gemäß § 2 Medizinprodukte-Betreiber-
Verordnung (MPBetreibV) dürfen Medi-
zinprodukte nur von Personen angewen-
det werden, die dafür die erforderliche 
Ausbildung, Kenntnis und Erfahrung ha-
ben. (Kat. IV)
–  Gemäß § 36 Infektionsschutzgesetz (IfSG) 
sind die innerbetrieblichen Verfahrens-
weisen zur Infektionsprävention bei Bron-
choskopien in einem mit dem Kranken-
haushygieniker abgestimmten Hygie-
neplan festzulegen. (Kat. IV)
–  Der Hygieneplan für die Bronchoskopie 
sollte auch Angaben zu den hygienisch-
mikrobiologischen Kontrolluntersuchun-
gen enthalten, deren Ergebnisse bei Be-
gehungen durch das Gesundheitsamt 
zum Nachweis der Qualitätssicherung 
vorgelegt werden können.
–  Nach § 2 MPBetreibV, § 12 BioStoffV und 
im Rahmen der Unfallverhütungsvor-
schriften (UVV) sind regelmäßige hygie-
nische und fachspezifische Schulungen 
aller Mitarbeiter, die an der Vorbereitung 
und Durchführung von Bronchoskopien 
sowie an der Aufbereitung der eingesetz-
ten Medizinprodukte beteiligt sind, erfor-
derlich und zu dokumentieren. (Kat. IV)
3.7.  Empfehlungen zur  
Physiotherapie
–  Physiotherapeuten, die Patienten mit CF 
behandeln, müssen angemessen über in-
fektionspräventive und krankenhaushy-
gienische Aspekte ihrer Tätigkeit unter-
richtet sein und sich strikt sowohl an die 
Standardhygiene als auch an die hausin-
tern vereinbarten speziellen Segrega-
tions- und Isolierungsstandards halten 
[579]. (Kat. IB)
–  Neu eingestelltes Personal sollte während 
der Einarbeitung unbedingt auch durch 
in diesem Tätigkeitsbereich erfahrenes 
Hygienefachpersonal geschult werden, 
das sich auf diese Weise vom angemesse-
nen Kenntnisstand der Mitarbeiter über-
zeugen kann [29]. (Kat. II)
–  Räumlichkeiten, die zur Physiotherapie 
von Patienten mit CF genutzt werden, be-
sollte mit dem Hygienefachpersonal der 
Abteilung im Detail besprochen [29] und 
beim Rezeptieren von Inhalationsgeräten 
und -zubehör beachtet werden. (Kat. IB)
–  Die Patienten und ihre Familien müssen 
in die Methode der Aufbereitung einge-
wiesen werden; für die Desinfektion im 
häuslichen Umfeld sind bestimmte Vapo-
risatoren (ursprünglich für Babyflaschen) 
geeignet. (Kat. IB)
–  Auch bei der Anschaffung neuer Geräte 
für die Spezialambulanz und den statio-
nären Versorgungsbereich empfiehlt es 
sich, Hygieneaspekte zu berücksichtigen 
und die notwendigen Hygienemaßnah-
men mit dem Krankenhaushygieniker ab-
zustimmen. (Kat. II)
–  Die Wirksamkeit der Aufbereitung von In-
halationszubehör sollte in Hochrisikobe-
reichen (wie z.B. Behandlungseinheiten 
für Patienten mit CF) mittels regelmäßiger 
Kontrollen durch das Hygienefachperso-
nal evaluiert werden [574]. (Kat. II)
–  Beim Handkontakt zu und bei der Aufbe-
reitung von bereits benutztem Inhalati-
onszubehör, das im Patientenzimmer zwi-
schengelagert wird, müssen zusätzlich 
zur hygienischen Händedesinfektion sau-
bere Einmalhandschuhe getragen wer-
den. (Kat. IB)
–  Bei der Zubereitung von Inhalationslö-
sungen, die prinzipiell steril sein sollen, 
sind die Grundprinzipien der Händehy-
giene und des aseptischen Arbeitens zu 
beachten. (Kat. IB)
–  Inhalationslösungen sollten bei Patienten 
mit CF patientenbezogen genutzt werden, 
auch wenn es sich um Mehrdosiszuberei-
tungen handelt. (Kat. II)
–  Für Medizinprodukte, die in der Lungen-
funktionsdiagnostik eingesetzt werden 
(z. B. Spirometer, Bodyphletysmographie) 
muss es einen mit dem Hygienefachper-
sonal abgestimmten, schriftlich festge-
legten Hygieneplan geben, damit diese 
Medizinprodukte nicht zur Quelle einer 
nosokomialen Erregerübertragung wer-
den. (Kat. II)
–  Bei Verwendung von Einmalfiltern hinter 
dem Mundstück eines Spirometers ist da-
rauf zu achten, dass Gutachten von unab-
hängigen Instituten vorliegen, in denen 
die Effizienz der Filter unter praxisnahen 
Prüfbedingungen nachgewiesen wurde. 
(Kat. II)
–  Bei jedem Handkontakt mit einem mit 
Atemwegssekreten kontaminierten 
Mundstück (oder Filter) müssen zusätz-
lich zur hygienischen Händedesinfektion 
Anforderungen an die Hygiene bei CF (2012) 31
3. Prävention |
–  Da im Nasenvorhof MRSA-negative Pati-
enten mit CF in den tiefen Atemwegen 
mit MRSA kolonisiert sein können, sollte 
wenn möglich zum MRSA-Screening bei 
Patienten mit CF immer auch ein indu-
ziertes Sputum untersucht werden [203].
–  Die in der MRSA-Empfehlung der KRIN-
KO ausformulierte Isolierungsstrategie 
sollte im Besonderen auch bei Patienten 
mit CF, die MRSA-kolonisiert oder -infi-
ziert sind, konsequent umgesetzt werden 
[44, 55, 56, 219, 230, 231]. (Kat. IB)
–  Die Kohortierung von MRSA-positiven 
Patienten mit CF (gemeinsame Unterbrin-
gung in einem Isolierzimmer) wird nicht 
empfohlen, weil die Kolonisation (ggf. In-
fektion) mit anderen wichtigen Pathoge-
nen ebenfalls beachtet werden muss.
–  Da in der Raumluft von Patientenzimmern 
symptomatischer Patienten mit CF, die in 
den Atemwegen MRSA-kolonisiert waren, 
an Aerosole gebundene MRSA über einen 
längeren Zeitraum nachgewiesen wurden 
[158, 160–163], sollten MRSA-kolonisier-
te oder -infizierte Patienten mit CF mög-
lichst in Einzelzimmern (Kat. IB) mit 
Schleuse isoliert werden (Kat. II).
–  Nach der Entlassung eines Patienten mit 
CF, der in den Atemwegen MRSA-koloni-
siert oder -infiziert ist, sollte das Isolier-
zimmer bei geschlossener Tür zum Flur 
erst für 30 min gut gelüftet werden, bevor 
die Schlussdesinfektion erfolgt [161, 162]. 
(Kat. II)
–  Mitarbeiterinnen und Mitarbeiter des Be-
handlungsteams, die Patienten mit CF 
und MRSA-Kolonisation/Infektion betreu-
en, müssen durch den konsequenten Ein-
satz von Hygienemaßnahmen [733] vor 
einer Übertragung geschützt werden, da 
sie selbst erkranken und zum Vektor einer 
nosokomialen Transmissionskette wer-
den können [209].
–  Eine Evidenz-basierte Empfehlung zum 
routinemäßigen MRSA-Screening beim 
Personal außerhalb von Ausbruchssitua-
tionen kann nicht gegeben werden (Kat. 
III). Mitarbeiterinnen und Mitarbeitern 
sollte ein kostenloses MRSA-Screening 
ermöglicht werden, wenn sie dies wün-
schen (z. B. nach einem Pflegekontakt zu 
einem MRSA-kolonisierten Patienten, bei 
dem dies nicht vorher bekannt war).
–  Beim Erstnachweis von MRSA in den 
Atemwegen eines Patienten mit CF sollte 
mindestens ein Dekolonisationsversuch 
mit einem erweiterten Eradikationsre-
gime durchgeführt werden, das neben 
der Anwendung von Mupirocin-Nasen-
gnostik aus dem Rachenabstrich oder 
Rachenspülwasser negative Resultate 
ergibt. (Kat. II)
–  Bei älteren Schulkindern, Jugendlichen 
und Erwachsenen, die geeignete Präven-
tionsmaßnahmen (Händedesinfektion, 
Hustenetikette, MNS außerhalb des Iso-
lierzimmers) verstehen und eigenverant-
wortlich umsetzen können, ist eine indi-
viduelle Vereinbarung zur Prävention der 
nosokomialen Virusübertragung möglich, 
deren Einhaltung dann jedoch vom Be-
handlungsteam supervidiert werden 
muss. (Kat. II)
–  Patienten mit CF (Kat. II), medizinisches 
Personal, das in die Behandlung von Pa-
tienten mit CF involviert ist (Kat. IB) so-
wie Angehörige und enge Kontaktperso-
nen sollen an der jährlichen Influenza-
Impfung teilnehmen.
–  Zur Erhöhung der Impfrate wird empfoh-
len, alle Patienten der eigenen Spezialam-
bulanz jährlich vor der Influenza-Saison 
aktiv zu kontaktieren und auf die Influenza-
Impfung hinzuweisen [99, 117]. (Kat. IB).
3.10. Spezielle Hinweise zu MRSA
–  In Behandlungszentren für die ambulante 
und stationäre Behandlung von Patienten 
mit CF sollten Sputumproben und Ra-
chenabstriche im Rahmen der Routineun-
tersuchung auch auf das Vorkommen von 
MRSA untersucht werden [230]. (Kat. IB)
–  MRSA in den Atemwegssekreten von Pa-
tienten mit CF müssen zeitnah identifi-
ziert und an das Behandlungsteam zu-
rückgemeldet werden [55, 56, 228, 230]. 
(Kat. IB)
–  Bei MRSA-Isolaten von Patienten mit CF 
sollte auch geprüft werden, ob es sich um 
caMRSA-Isolate handelt; ggf. ist zusätz-
lich eine Testung auf Panton-Valentin-
Leukocidin zu empfehlen [192]. (Kat. IB)
–  Zum MRSA-Screening sind bei Patienten 
mit CF in der Routinediagnostik kulturel-
le Nachweisverfahren ausreichend. Mo-
lekulargenetische PCR-basierte Nach-
weismethoden sind nur dann sinnvoll, 
wenn hieraus wichtige kurzfristige Kon-
sequenzen für die Therapie oder die Iso-
lierungsstrategie resultieren [731].
–  Bei allen Patienten mit CF, die aus einem 
anderen Behandlungszentrum betreut 
werden und sich konsiliarisch oder ver-
tretungsweise vorstellen, bzw. die das 
Behandlungszentrum wechseln möchten, 
sollte ein MRSA-Screening durchgeführt 
werden [732].
einer PEG eine MRSA-Dekolonisations-
behandlung durchgeführt und 30 min vor 
Anlage der PEG eine MRSA-wirksame 
antibakterielle perioperative Prophylaxe 
verabreicht werden [617, 618]. (Kat. IB)
3.9.  Prävention viraler  
Atemwegsinfektionen
Detaillierte Hinweise zur Prävention der 
nosokomialen RSV-Übertragung finden 
sich im Ratgeber Infektionskrankheiten des 
Robert Koch-Instituts [728] und in den 
Übersichtsarbeiten von Hall [729] und 
Groothuis [730]. Sie sind analog anzuwen-
den bei Infektionen durch das humane Me-
tapneumovirus oder durch Parainfluenza-
Viren. Besonders hinzuweisen ist in diesem 
Kontext auf die hygienische Händedesin-
fektion [681], die patientenbezogene Ver-
wendung von Schutzkitteln und eines MNS 
bei engem Kontakt, die desinfizierende Rei-
nigung kontaminierter Gegenstände und 
Handkontaktflächen [153, 728] sowie die 
sachgerechte hygienische Aufbereitung 
von Inhalationszubehör (siehe oben ).
Die Influenza-Prävention durch Hygiene-
maßnahmen und aktualisierte Empfehlun-
gen zur medikamentösen Prophylaxe mit 
Oseltamivir ist auf den Internetseiten des 
Robert Koch-Instituts und der Arbeitsge-
meinschaft Influenza dargestellt (http://
influenza.rki.de/)
–  Patienten mit CF, die an einer akuten Vi-
rusinfektion der Atemwege leiden, sollten 
im stationären Bereich nach den Vorga-
ben des erregerspezifischen Hygiene-
standards isoliert werden. In der Regel ist 
eine Isolierung zur Prävention von Kon-
takt- und Tröpfcheninfektionen ausrei-
chend; mit P. aeruginosa oder anderen in 
diesem Kontext problematischen fakul-
tativ-pathogenen Erregern kolonisierte 
Patienten sollen in einem Einzelzimmer 
isoliert werden. (Kat. IB)
–  Die Kohortierung von CF-Patienten mit 
viralen Atemwegsinfektionen ist – solan-
ge es sich bei den Patienten nicht um Mit-
glieder der gleichen Familie handelt –
nicht zu empfehlen. (Kat. II)
–  Aufgrund der bei Säuglingen und Klein-
kindern häufig verlängerten Virusaus-
scheidung sollte, wenn aus anderen 
Gründen eine Fortsetzung der stationä-
ren Behandlung erforderlich ist, die er-
regerspezifische Isolierung fortgesetzt 
werden, bis die einmal wöchentlich 
durchgeführte PCR-basierte Erregerdia-
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–  Patiententoiletten, die Spezialambulan-
zen für Patienten mit CF zugeordnet sind, 
müssen in den Hygieneplan der Ambu-
lanz (Reinigung und Desinfektion) einbe-
zogen werden (Kat. IV). 
–  Die Handwaschplätze in den Patientento-
iletten sollten mit Spendern für Hände-
desinfektionsmittel und Hinweisschildern 
ausgestattet sein, die Patienten und An-
gehörige zur Händedesinfektion motivie-
ren (Kat. II).
–  Spezialambulanzen für Patienten mit CF 
ist in angemessener Zahl ausreichend 
qualifiziertes und vom Hygienefachper-
sonal geschultes Reinigungspersonal zu-
zuordnen, damit den erhöhten Anforde-
rungen an die Desinfektion von Oberflä-
chen und Medizinprodukten entsprochen 
werden kann. (Kat. IB)
–  Um eine massive Erregerfreisetzung aus 
den Atemwegen der Patienten mit CF zu 
vermeiden, sollte im Ambulanzbereich 
keine Inhalationstherapie durchgeführt 
werden [564, 735]; ist dies doch (z. B. zur 
Gewinnung eines induzierten Sputums 
oder zur überwachten erstmaligen An-
wendung neuer Medikamente) nötig, soll-
te es in einem separaten Raum (bei ge-
schlossener Tür), der gut gelüftet ist und 
dessen patientennahe Oberflächen ein-
fach und effizient wischdesinfiziert wer-
den können, stattfinden. (Kat. II)
3.12.  Anforderungen an die Hygiene 
bei Umbaumaßnahmen und  
Abrissarbeiten
Hierzu wird auf die ausführlichen Hinwei-
se in der KRINKO-Empfehlung ‚Anforde-
rungen an die Hygiene bei der medizini-
schen Versorgung von immunsupprimier-
ten Patienten’ verwiesen, die in Spezialam-
bulanzen und stationären Behandlungsein-
heiten in analoger Weise für Patienten mit 
CF gelten [30].
3.13.  Infektionsprävention bei der 
zahnärztlichen Behandlung
Eine gute Mundhygiene und Zahngesund-
heit ist auch für Patienten mit CF ein wich-
tiges infektionspräventives Ziel. Spülflüs-
sigkeiten von zahnärztlichen Behandlungs-
anlagen können jedoch mit P. aeruginosa 
und anderen Feuchtkeimen kontaminiert 
sein [736–738]. In diesem Zusammenhang 
wird auf die KRINKO-Empfehlung ‚Infekti-
onsprävention in der Zahnheilkunde’ ver-
wiesen [45]. 
tebereich). Hier ist wahrscheinlich die 
Verwendung von Merkzetteln von erheb-
lichem Nutzen (Kat. II).
–  Ob die Patienten prinzipiell beim Betre-
ten der Ambulanz einen MNS anlegen 
sollten, da ja ihr aktueller Kolonisations-
status unbekannt ist, ist eine ungelöste 
Frage. (Kat. III)
–  Wenn möglich, sollten die mit P. aerugi-
nosa (u. a. speziellen Erregern So.) kolo-
nisierten Patienten zu bestimmten Zeiten 
einbestellt werden, damit Ambulanztage 
für ‚Pseudomonas-freie’ Patienten entste-
hen. (Kat. II)
–  Wenn möglich, sollten die Sputumproben 
für die mikrobiologische Diagnostik zum 
Ambulanzbesuch in geeigneten verschlos-
senen Behältern von zu Hause mitge-
bracht werden (Entnahme am gleichen 
Tag), um die Erregerfreisetzung und -kon-
tamination in der Ambulanz möglichst 
gering zu halten.
–  Durch gezielte Planung sollte verhindert 
werden, dass die in der Ambulanz segre-
gierten Patienten in anderen diagnosti-
schen Abteilungen (z. B. in der Röntgen-
abteilung) direkt aufeinandertreffen. 
(Kat. II)
–  Im speziellen Wartebereich sollten die 
Kinder ggf. eigenes Spielzeug mitbringen 
und dies nicht mit anderen Patienten tei-
len. (Kat. II)
–  Die Patienten werden angehalten, in Pa-
piertücher (und nicht in die Handflächen) 
zu husten und die Papiertücher danach 
sofort zu entsorgen. Daher müssen in den 
Wartebereichen Papiertücher aus Spen-
dern und Abfallbehälter in ausreichender 
Zahl vorhanden sein, am besten mit ei-
nem Deckel, der berührungsfrei über ein 
Pedal mit dem Fuß geöffnet werden kann. 
(Kat. II)
–  Alle Handkontaktflächen und potenziell 
durch respiratorische Sekrete verunreinig-
ten Oberflächen in Spezialambulanzen 
sollten bei sichtbarer Kontamination sofort 
und ansonsten arbeitstäglich mit einem 
geeigneten VAH-gelisteten Desinfektions-
mittel wischdesinfiziert werden. (Kat. IB)
–  Sehr nützlich sind in diesem Zusammen-
hang verschließbare Gebinde (Eimer mit 
Schlitzdeckel) mit Tüchern zur Wischdes-
infektion, die mit einem VAH-gelisteten, 
in diesem klinischen Anwendungsbereich 
geeigneten Flächendesinfektionsmittel 
aus einem dezentralen Dosierautomaten 
aufgefüllt und je nach Bedarf von der 
durchfeuchteten Rolle abgerissen wer-
den. (Kat. II)
salbe und geeigneten Haut- und Schleim-
hautantiseptika eine gezielte systemische 
antibakterielle Kombinationstherapie 
über einen Zeitraum von 3–6 Wochen vor-
sieht (Einzelheiten hierzu finden sich bei 
McFarlane et al. [215] und Doe et al. 
[219]). (Kat. IB)
–  Die in-vitro-Empfindlichkeit der MRSA-
Isolate gegenüber Mupirocin sollte bei 
jedem erstmaligem Nachweis überprüft 
werden (Kat. II)
–  Ob Linezolid zur Eradikation einer MRSA-
Kolonisation bei Patienten mit CF einge-
setzt werden sollte, kann aufgrund der 
vorhandenen Erfahrungsberichte nicht 
entschieden werden. (Kat. III)
3.11.  Spezielle Hinweise zur  
Infektionsprävention in  
CF-Ambulanzen
Besonders wichtige Publikationen in die-
sem Kontext sind ein Konsensuspapier von 
Schewe et al. 2005 [52] und die US-ameri-
kanischen CF-Guidelines von Saiman et al. 
2003 [55, 56, 228].
–  In Spezialmambulanzen für Patienten mit 
CF muss durch eine angemessene baulich-
funktionelle Ausstattung und durch struk-
turell-organisatorische Maßnahmen das 
Risiko eine Übertragung von Infektionser-
regern zwischen den Patienten mit CF 
möglichst minimiert werden [574, 734].
–  Die auch im Ambulanzbereich erforder-
liche Segregation kann nur umgesetzt 
werden, wenn es für Patienten, die mit P. 
aeruginosa kolonisiert sind, einen sepa-
raten Wartebereich gibt, in den die Pati-
enten durch einen separaten Eingang ge-
langen können.
–  Patienten mit CF und besonders proble-
matischer Kolonisation (multiresistente 
gramnegative Erreger, multiresistente P. 
aeruginosa, Bcc und MRSA) sollten sich 
nach Möglichkeit nicht im Wartebereich 
aufhalten, sondern (mit MNS auf Seiten 
des Patienten und des Personals) direkt 
in ein ihnen zugewiesenes Untersu-
chungszimmer gebracht werden.
–  Bereits am Eingang und in den Wartebe-
reichen bzw. an der Rezeption der Ambu-
lanz müssen fest installierte Spender zur 
Händehygiene und Gebinde mit MNS vor-
handen sein. (Kat. II)
–  Die Patienten sollten bereits bei der Ein-
bestellung neben dem Termin darüber 
informiert werden, wie sie sich in der Am-
bulanz zu verhalten haben (Händedesin-
fektion, MNS ja oder nein, welcher War-
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(STIKO) verwiesen. Weiterführende Lite-
ratur findet sich bei Malfroot et al. 2005 [89] 
und bei Johansen & Gotzsche 2008 (Cochra-
ne Review) [739].
–  Patienten mit CF sollten nur an zahnärzt-
lichen Einheiten behandelt werden, deren 
Spülflüssigkeit frei von P. aeruginosa und 
anderen Feuchtkeimen ist und die dies-
bezüglich regelmäßig von Hygienefach-
personal überprüft werden. (Kat. II)
3.14.  Prävention Katheter- 
assoziierter Infektionen
Die üblichen Regeln der Antisepsis bei In-
jektionen und Punktionen [46] und bei der 
Zubereitung von i.v. applizierbaren Medi-
kamenten [323, 548, 549] sowie im Um-
gang mit Gefäßkathetern bei Patienten mit 
CF sind besonders zu beachten [39, 40]. 
Neben der Empfehlung der KRINKO zur 
Prävention Gefäßkatheter-assoziierter In-
fektionen [40] haben die internistischen 
[551, 552] und die pädiatrisch-onkologi-
schen Fachgesellschaften [554] für dauer-
haft implantierte Gefäßkatheter vom Typ 
Hickman, Broviac oder Port, detaillierte 
Empfehlungen publiziert, auf die an dieser 
Stelle verwiesen wird.
–  Patienten mit CF sollten bei der Punktion 
eines intrakutanen Port-Reservoirs einen 
MNS tragen, damit es nicht zu einer Kon-
tamination des bereits antiseptisch behan-
delten Punktionsareals durch Infektions-
erreger aus den Atemwegen des Patienten 
kommen kann (Kat. II).
3.15  Heimbeatmung inklusive  
intermittierende  
CPAP-Maskenbeatmung
Sehr umfassende und hilfreiche Hinweise 
zu geeigneten Verfahren der Aufbereitung 
von Medizinprodukten bei der Heimbeat-
mung sind vom Fachbereich Respiratori-
sche Heimtherapie im Fachverband SPEC-
TARIS unter dem Titel ‚ Hygienische An-
wendung und Aufbereitung von Hilfsmit-
teln der Respiratorischen Heimtherapie’ 
2008 publiziert worden. Die Berücksichti-
gung dieser Publikation bei der Erstellung 
von Hygieneplänen für heimbeatmete Pa-
tienten mit CF wird ebenso empfohlen wie 
die kritische Prüfung der vom Hersteller 
ausgewiesenen Verfahren durch das Hy-
gienefachpersonal des zuständigen CF-
Zentrums [626].
3.16.  Immunisierung bei 
CF-Patienten
Zur Grund- und Auffrisch-Immunsierung 
von Patienten mit CF wird auf die Empfeh-
lungen der Ständigen Impfkommission 
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–  wenn ein Haushaltsmitglied an einer fie-
berhaften Atemwegsinfektion erkrankt ist 
und eine Übertragung auf den Mitbewoh-
ner mit CF vermieden werden soll.
Utensilien der Körperpflege (z. B. Wasch-
lappen und Handtücher) sollten nicht mit 
anderen Familienmitgliedern geteilt wer-
den. Pflegetextilien sollten täglich gewech-
selt und bei 60 °C in der Waschmaschine 
gewaschen werden.
Die Hinweise zur Infektionsvermei-
dung in der Inhalationstherapie (4 Schrit-
te der Reinigung und Aufbereitung von In-
halationszubehör) gelten in gleicher Wei-
se zu Hause wie im Krankenhaus (siehe 
Abschnitt 2.6 und 3.6) und sollten unbe-
dingt beachtet werden. Bei 60 °C gewa-
schene, getrocknete und gebügelte Kü-
chenhandtücher sind gut für die Aufbe-
wahrung von aufbereitetem Inhaltaions-
zubehör geignet.
4.3. Wasser (P. aeruginosa u. a.)
Zu Hause sind das Badezimmer und die 
Toilette (aber z. B. auch die Küchenspüle, 
der Spülschwamm, Putzutensilien und das 
Wasser von Schnittblumen) prinzipiell 
denkbare Reservoire für P. aeruginosa und 
andere gramnegative Bakterien, die sich 
in warmer feuchter Umgebung am besten 
vermehren können [282]. Allerdings ist 
bislang nicht bewiesen, dass das unbeleb-
te häusliche Umfeld der Patienten mit CF 
überhaupt eine wichtige Rolle bei der Erst-
besiedlung mit P. aeruginosa spielt (siehe 
Abschnitt Risikocharakterisierung). In den 
bisher vorliegenden Untersuchungen wur-
den Pseudomonaden vor allem in Abflüs-
sen und Siphons nachgewiesen, viel sel-
tener im Leitungswasser. In der Küche 
sollten Spülschwämme regelmäßig (am 
besten tgl.) mit in die Spül- oder Wasch-
maschine (60 °C) gegeben werden. Kü-
chenhandtücher sollten nach Gebrauch 
einmal tgl. bei 60 °C gewaschen werden. 
Die Waschmaschine und die Spülmaschi-
ne sollten mindestens einmal pro Woche 
mit einem 60 °C-Programm laufen. Der 
Zusatz von Desinfektionsmitteln zur Wä-
schedekontamination ist nicht erforder-
lich. Ablauffilter von Wasch- oder Spülma-
schinen sollten nicht und Siphons auf kei-
nen Fall durch die Patienten selbst gerei-
nigt werden. Bei der Verwendung von 
Karbonisierungs(tisch)geräten für Trink-
wasser ist darauf zu achten, dass die meist 
aus Kunststoff bestehenden Flaschen bei 
nal begründet? auch folgende Frage wich-
tig: Welche Einschränkungen kann ich 
meinem Kind zumuten und in welchem 
Verhältnis stehen diese Einschränkungen 
zum tatsächlichen Risiko bestimmter Ver-
haltensweisen?
Das offene Gespräch mit dem Behand-
lungsteam sollte dazu führen, übertriebene 
Ängste abzubauen und einen vernünftigen, 
alltagstauglichen Zugang zum Thema Infek-
tionsvermeidung zu finden. Übertriebene 
Angst vor ‚Keimen in der Umgebung’ ist da-
bei ein schlechter Ratgeber. Die hier vorge-
legten Hinweise sollen diese Gespräche zwi-
schen den Patienten/Familienangehörigen 
und dem Behandlungsteam auf der Basis 
schriftlicher Informationen unterstützen. 
Sehr wichtig ist dabei die Rückversi-
cherung, dass die kommunizierten Inhalte 
auch richtig verstanden wurden [740]. Es 
gibt in diesem Kontext keine Frage, die 
nicht gestellt werden darf.
4.2. Basishygienemaßnahmen
Sowohl Kleinkinder mit CF als auch ihre 
Geschwister sollten sehr frühzeitig spiele-
risch mit Basishygieneregeln vertraut ge-
macht werden. Hierbei geht es vor allem 
um eine gute Händehygiene, die im Alltag 
vor allem auf dem regelmäßigen Händewa-
schen mit Wasser und Seife beruht (siehe 
http://www.hygiene-tipps-fuer-kids.de/). Das 
Händeschütteln sollte vermieden werden 
(‚Händeschütteln – nein danke!’), es gibt 
andere freundliche und respektvolle Gesten 
der Begrüßung und des Abschieds, die 
nicht mit dem Risiko einer Übertragung von 
Krankheitserregern einhergehen [574]. 
Dass selbst so grundlegende Dinge im All-
tag oft nur schwer umzusetzen sind (Bei-
spiel: überfüllter Schulbus in den Winter-
monaten; Spielen mit Geschwistern und 
Freunden im Kindergarten- oder Schulalter) 
steht außer Frage. 
Patienten mit CF sollten Einweg-Papier-
taschentücher verwenden, diese sofort 
nach Gebrauch entsorgen und sich danach 
die Hände waschen.
Der Einsatz von Händedesinfektions-
mitteln ist im privaten Lebensumfeld nur 
bei speziellen Indikationen zu empfehlen 
(siehe Abschnitt 3.2.1), z. B. 
–  vor dem Abtrocknen von aufbereitetem 
(desinfiziertem) Inhalationszubehör, 
–  vor der Zubereitung von Inhalationslö-
sungen, 
–  vor aseptischen Tätigkeiten im Rahmen 
der Heim-i.v.-Therapie (Antibiotika),




Menschen mit CF bzw. deren Angehörige 
und enge Kontaktpersonen fragen sich oft, 
ob sie sich durch ihr Verhalten im Alltag vor 
Infektionen schützen können, die sich un-
günstig auf den Verlauf der CF auswirken. 
Verständlicherweise erwarten sie von den 
behandelnden Ärztinnen und Ärzten ein-
deutige Aussagen (im Behandlungsteam 
konsentierte, praktisch umsetzbare Hand-
lungsanweisungen) [740] und konkrete Hin-
weise zu vielen Bereichen ihres privaten 
Lebensumfelds, auch wenn hierzu keine 
randomisierten kontrollierten Studien vor-
liegen (siehe auch Abschnitt 2.12 Psycho-
soziale Konsequenzen und Kommunikation 
von Infektionsrisiken). Da es zu diesem Be-
reich der Infektionsprävention bei Patienten 
mit CF praktisch keine aussagekräftigen 
wissenschaftlichen Studien gibt und die 
KRINKO nicht für das private Lebensumfeld 
der Patienten zuständig ist, handelt es sich 
im Folgenden nur um orientierende Hin-
weise [741]. Auf eine Kategorisierung nach 
der wissenschaftlichen Evidenz (Tabelle 1) 
wurde bewusst verzichtet. 
Sehr lesenswert sind in diesem Kontext 
die Monographie von Döring et al. (Lun-
geninfektionen bei Mukoviszidose: Thera-
pie und Prävention, ISBN 3-7691-0418-8), 
die Monographie von Ullrich & Steinkamp 
‚Mukoviszidose und Pseudomonas aerugi-
nosa: Infektionsangst und Maßnahmen der 
Infektionsvermeidung’ [286] und auch das 
Buch ‚Psychologie der Hygiene’ mit Beiträ-
gen von Reinhold Bergeler (ISBN 978-3-
7985-1860-5).
Die Patienten und ihre Angehörigen 
müssen durch gezielte Information dazu 
ermutigt werden, eigenverantwortlich ge-
sundheitsbewusst zu handeln. Eine zu 
stark ‚keimzentrierte’ Vermeidungsstrate-
gie gegenüber jeder theoretisch möglichen 
Erregerexposition im Alltag hat eine zu 
starke Beeinträchtigung der Lebensquali-
tät zur Folge. Dies führt insbesondere bei 
Kindern mitunter zu einer nicht angemes-
senen Einschränkung der individuellen Er-
fahrungs- und Entwicklungsmöglichkeiten 
[286] und belastet die Beziehung zwischen 
dem Patienten und seinen Angehörigen. 
In diesem Zusammenhang ist neben der 
Frage: Was ist eigentlich wirklich bewie-
sen oder zumindest nachvollziehbar ratio-
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EN 149) und korrekt angelegt wird (MNS 
oben und unten zubinden, Mund und Nase 
bedecken).
4.5.  Allgemeine Wohnraum- 
hygiene, Gartenarbeit
Im Schlafzimmer oder im Kinderzimmer 
sollten keine Zimmerpflanzen stehen (mög-
liche Belastung mit Aspergillus-Sporen und 
mit Pseudomonaden). Zimmerpflanzen in 
anderen Räumen sollten bevorzugt in Hy-
drokulturen ohne stehendes Wasser gehal-
ten werden [741]. 
Auf Luftbefeuchter an Heizkörpern und 
Raumluftbefeuchter ist nach Möglichkeit 
zu verzichten, auf die angemessene Lüf-
tung von Wohnräumen sollte geachtet wer-
den. Bei Schimmelpilzbefall in Wohnräu-
men muss die Ursache geklärt und beho-
ben werden. Flächendesinfektionsmittel 
sollten im Haushalt von Patienten mit CF 
nicht generell, sondern definitiv nur nach 
Rücksprache mit den behandelnden Ärz-
tinnen und Ärzten bei speziellen Indikatio-
nen eingesetzt werden.
Abfallbehälter sollten mit einem Deckel 
versehen sein und täglich entleert werden. 
Behälter für Bioabfall gehören nicht in den 
Wohnbereich, sondern nach draußen an 
einen möglichst kühlen und schattigen 
Platz. Patienten mit CF sollten wenn mög-
lich keinen direkten Kontakt zur ‚Biotonne’ 
oder zum Komposthaufen im Garten ha-
ben. Sie sollten sich bei der Gartenarbeit 
durch die Verwendung von geeigneten 
Handschuhen und die Vermeidung von 
Kontakten zu abgestandenem Wasser (aus 
einem Gartenschlauch oder aus einer Re-
gentonne) vor vermeidbaren Expositionen 
gegenüber Pseudomonas spp. und anderen 
opportunistischen Krankheitserregern 
schützen. Das Umgraben oder Ausbringen 
von Kompost sowie alle Arbeiten mit Rin-
denmulch gehen mit einer maximalen Ex-
position gegenüber Schimmelpilzsporen 
einher und sollten von den Patienten daher 
gemieden werden. Das bei Kindern sehr 
beliebte ‚Pfützenspringen mit Gummistie-
feln’ ist bisher nicht als Quelle einer Pseu-
domonas-Erstbesiedlung beschrieben.
4.6. Haustiere
Haustiere teilen sich ihren Lebensraum mit 
Menschen und können Krankheitserreger 
übertragen. Vor allem Kinder sind oft nicht 
in der Lage, Basishygieneregeln im Umgang 
mit Haustieren einzuhalten oder ihr Nutzen 
schlauch) gefüllt, täglich geleert und ge-
trocknet werden.
Regelmäßig nach Herstellerangaben 
gewartete Klimaanlagen mit Luftfilter ver-
bessern die Raumluftqualität in PKWs und 
sind selbst keine Quelle für Feuchtkeime in 
der Innenraumluft [742].
4.4. Mund-Nasen-Schutz
Das langfristige Tragen eines Mund-Nasen-
Schutzes (MNS) zum Schutz des Patienten 
ist im ambulanten Umfeld insbesondere für 
Kinder keine realistische Möglichkeit der 
Infektionsprävention, zumal es innerhalb 
von wenigen Stunden zu einer Durchfeuch-
tung und somit zu einem Funktionsverlust 
kommen kann.
Da Patienten mit CF in Spezialambulan-
zen und im stationären Behandlungsbe-
reich früher oder später einen MNS tragen 
müssen, macht es trotzdem Sinn, schon 
Kleinkinder spielerisch an diese Maßnah-
me heranzuführen um ihnen die Angst vor 
dem MNS zu nehmen.
Patienten sollten zusätzlich zur guten 
Händehygiene und zur Vermeidung direk-
ter Kontakte (z. B. Händeschütteln) einen 
MNS tragen, wenn sie sich in einer Grup-
pe mit anderen Patienten mit CF treffen, die 
möglicherweise mit P. aeruginosa oder an-
deren ‚Problemkeimen bei Mukoviszidose’ 
besiedelt sind. [640].
Private Treffen zwischen nachweislich 
Pseudomonas-kolonisierten Patienten brin-
gen das Risiko einer Übertragung von Pa-
tient zu Patient mit sich, und werden daher 
nicht empfohlen. Das wissenschaftlich be-
wiesene Risiko einer Übertragung von ‚Leit-
keimen’ zwischen den Patienten muss ge-
genüber dem persönlichen (informellen und 
sozialen) Nutzen des direkten Austauschs 
mit anderen Betroffenen abgewogen wer-
den. Hier stehen die Patienten bzw. ihre An-
gehörigen selbst in der Verantwortung, 
auch gegenüber nicht kolonisierten Men-
schen mit der gleichen Grunderkrankung. 
Vor allem das Internet bietet inzwischen 
mannigfache Möglichkeiten des Erfah-
rungsaustausches ohne direkte Kontakte.
Enge Kontaktpersonen von Patienten 
mit CF sollten im häuslichen Umfeld zu-
sätzlich zur Händehygiene einen MNS tra-
gen, wenn sie selbst an einer Atemwegsin-
fektion leiden und trotzdem die Pflege ih-
res Kindes übernehmen müssen. Der MNS 
kann seinen Zweck nur erfüllen, wenn er 
von der Materialbeschaffenheit bestimmte 
Voraussetzungen erfüllt (entsprechend DIN 
60 °C in der Spülmaschine aufbereitet wer-
den können.
Das Händewaschen sollte in der Regel 
mit kaltem Wasser erfolgen. Das warme 
Wasser zum Zähneputzen, Waschen, Du-
schen oder Baden sollte 1 min vorlaufen, 
bevor es zu einem Patienten mit CF in Kon-
takt kommt (ggf. kann das Familienmitglied 
mit CF das Bad nach den anderen Famili-
enmitgliedern benutzen). Der Wasserstrahl 
aus dem Wasserhahn oder Duschkopf soll-
te nie direkt in den Abfluss gerichtet sein, 
um eine Aerosolentwicklung aus dem Ab-
fluss zu vermeiden [276, 282]. Der Toilet-
tendeckel sollte vor Betätigung der Spü-
lung geschlossen werden [258].
Eine gute Mundhygiene und Zahnpflege 
ist sehr wichtig, ebenso die Kontrolle des 
Zahnstatus durch einen auf die besonderen 
Belange dieser Patientengruppe eingestell-
ten Zahnarzt (siehe Abschnitt 3.13).
Patienten mit CF dürfen öffentliche 
Schwimmbäder besuchen. Wenn die Auf-
bereitung von Schwimm- und Badebecken-
wasser nach den anerkannten Regeln der 
Technik erfolgt [667], ist das Risiko einer 
Pseudomonas-Exposition sehr niedrig. Dies 
gilt in gleicher Weise für Schwimmbäder in 
Schulen und Rehabilitationseinrichtungen. 
Der Nachweis von P. aeruginosa im Bade-
wasser muss nach den bestehenden Emp-
fehlungen des Umweltbundesamtes [667] 
die sofortige Sperrung des Beckens und 
weitere Maßnahmen nach sich ziehen, da 
auch bei ansonsten gesunden Besuchern 
des Bades die Gefahr von Haut- und Weich-
teilinfektionen sowie einer Otitis externa 
besteht und der Nachweis im Filtrat auf eine 
Verkeimung der Aufbereitungsanlage (Bio-
filme) hinweist [667]. Whirlpools und 
Warmwasserbecken für Kleinkinder sollten 
von Patienten mit CF gemieden werden, da 
hier das Risiko einer Exposition gegenüber 
Pseudomonaden erhöht ist. Entgegen land-
läufiger Meinungen sind naturnahe Klein-
badeteiche und Badeseen mit ‚biologischer 
Aufbereitung’ aus der Perspektive der In-
fektionsvermeidung um ein vielfaches pro-
blematischer als öffentliche Schwimmbäder 
(pers. Kommunikation mit Frau Prof. Höller, 
Bayrisches Landesamt für Gesundheit und 
Lebensmittelsicherheit, 03-2011). In sol-
chen Teichen gibt es keine Aufbereitung 
und Chlorung des Badewassers.
Private Plantschbecken für Kleinkin-
der sollten mit sauberem kalten Wasser 
(nicht aus einem abgestandenen Garten-
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4.8. Sport
Regelmäßige sportliche Betätigung ist in 
den meisten Fällen als Ergänzung der Phy-
siotherapie von erheblichem Nutzen für die 
Gesundheit der Patienten mit CF. 
Die hygienischen Rahmenbedingungen 
in Umkleide- und Duschkabinen öffentlicher 
Sportanlagen sind leider oft sehr unzurei-
chend. Ggf. sollte daher lieber zu Hause ge-
duscht werden. Beim Besuch von Trainings-
studios ist auf eine gute Händehygiene zu 
achten (ggf. eine eigene kleine ‚Taschenfla-
sche’ mit Händedesinfektionsmittel mitfüh-
ren). Patienten mit CF sollten in solchen Stu-
dios nicht gemeinsam trainieren.
4.9. Berufswahl
Zur Berufswahl von Patienten mit CF kön-
nen keine allgemeingültigen Empfehlun-
gen gegeben werden, die sich auf infekti-
onspräventive Aspekte beziehen [677]. Hier 
sollte das Gespräch mit den behandelnden 
Ärztinnen und Ärzten gesucht werden bzw. 
das Behandlungsteam sollte diese Frage 
von sich aus zum richtigen Zeitpunkt an-
sprechen und eine individuelle Beratung 
anbieten/vermitteln.
erschließt sich den Kindern nicht, während 
sie mit Haustieren spielen (das Haustier 
wird als Freund oder Familienmitglied wahr-
genommen). Selbstverständlich können 
auch Patienten mit CF Haus- und Nutztiere 
halten, wenn sie dabei die Basishygienere-
geln beachten (v. a. Händewaschen nach 
dem Streicheln und nach dem Füttern) 
[743]. Tiere (und Tierfutter) gehören nicht 
ins Kinderzimmer; wenn Haustiere (z. B. 
Katzen, Hunde) in der Küche gefüttert wer-
den, muss darauf gachtet werden, dass es 
nicht zu einer Übertragung von Krankheits-
erregern auf Lebensmittel kommt (statt 
Frischfleisch besser Dosen- oder Trocken-
futter verwenden). Haustiere sollten regel-
mäßig vom Tierarzt untersucht (entwurmt, 
geimpft) werden. Direkter Kontakt zu kran-
ken Tieren sollte vermieden werden. 
Die Katzentoilette und der Vogelkäfig 
sollten möglichst nicht von den Patienten 
selbst gereinigt werden. Patienten mit CF 
sollten im Wohnbereich keinen direkten 
Kontakt zu Aquarien oder Terrarien haben.
Der Umgang mit Pferden, insbesonde-
re die entsprechenden Aktivitäten im Stall 
(Abbürsten, Hufe auskratzen, Ausmisten, 
Füttern), kann zu einer erheblichen Expo-
siton gegenüber Aspergillus-Sporen und 
anderen Schimmelpilzen führen. Es gibt je-
doch keine kontrollierten Studien, die es 
erlauben, das Risiko einer solchen Exposi-
tionen für CF-Patienten realistisch einzu-
schätzen. Genauso wie beim Umgang mit 
anderen Tieren sollte ein ausreichendes 
Bewusstsein für Basishygienemaßnahmen 
vorhanden sein. 
4.7. Reisen
Patienten mit CF sollten sich vor Fernreisen 
unbedingt mit ihren Ärztinnen und Ärzten 
in Verbindung setzen und sich dabei über 
spezielle (Infektions-) Risiken und deren 
Prävention und auch über ggf. erforderliche 
Reiseimpfungen und im Urlaubsgebiet vor-
handene CF Ambulanzen/Kliniken informie-
ren [382, 385, 675] (siehe auch http://www.
cfww.org/). Das Mitführen eines Notfallaus-
weises mit den Kontaktdaten der zuständi-
gen Mukoviszidose-Abteilung ist zu emp-
fehlen, weil nicht alle Ärztinnen und Ärzte, 
die Patienten im Notdienst behandeln, über 
ausreichendes Wissen in diesem speziellen 
Bereich verfügen.
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